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Dans la preface du premier ouvrage de la collection traduit en franqais et consacre au glaucome, 
il etait ecrit que lorsque « Elsevier Masson a propose au Conseil d'Administration de la Societe 
Franqaise d'Ophtalmologie (SFO) de se charger de la traduction des “Basic and Clinical Science 
Course (BCSC)” elabores par l'American Academy of Ophthalmology (AAO), ce projet a ete 
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massivement manifesto leur profonde satisfaction de recevoir cet outil particulierement adapte aux 
besoins de la mise a jour necessaire, obligatoire et permanente des connaissances. 

Dans cette mesure, malgre la charge financiere tres importante que represente cette sorte de 
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ment, c'est-a-dire sans aucun dedommagement d'aucune sorte, ont accepte de traduire, mais aussi 
d' adapter aux habitudes europeennes, sinon parfois tout simplement de rendre comprehensible tel 
ou tel chapitre d'anatomophysiologie, le Conseil dAdministration de la SFO a unanimement pris 
la decision de poursuivre la traduction des titres les plus importants proposes par cette serie. 

Le theme de la neuro-ophtalmologie est assez souvent relativement mal apprehende par les 
ophtalmologistes, plus habitues a prendre en charge les pathologies du globe oculaire. Ils sont 
alors volontiers enclins a diriger immediatement les cas de neuro-ophtalmologie vers le service de 
neurologie le plus proche, oubliant eventuellement au passage que, dans neuro-ophtalmologie, il 
y a ophtalmologie, que c'est un domaine important, et aussi une source d'angoisse pour le patient. 
Certes, l'imagerie cerebrale a bouleverse la demarche diagnostique et therapeutique, et c'est main- 
tenant un episode incontournable. Mais, dans ce domaine, plus que dans aucun autre peut-etre, la 
semiologie et les reflexes cliniques restent essentiels dans la prise des decisions, volontiers urgentes 
et qu'il ne faut pas manquer. Vous trouverez tout cela dans l'ouvrage que nous sommes fiers de 
vous proposer. 

Catherine Cochard-Malinowski, Maud Jacob-Lebas, Philippe Orssaud, Valerie Touitou, sous 
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Introduction generate 


Le Basic and Clinical Science Course (BCSC) est con^u pour repondre aux besoins des internes 
et des praticiens grace a un programme d'etudes en ophtalmologie a la fois exhaustif et concis. 
Depuis sa presentation sommaire originelle, qui reposait pour beaucoup sur des sources exterieu- 
res, le BCSC s'est transforme en un texte independant plus pratique et davantage facile a utiliser 
sur le plan pedagogique. L' American Academy of Ophthalmology (AAO) met a jour et revise 
annuellement le cours, avec l'objectif d'integrer la science fondamentale et la pratique clinique en 
matiere d' ophtalmologie, ainsi que d'informer les ophtalmologistes sur les nouveaux developpe- 
ments concernant les differentes sous-specialites. 

Le BCSC repose sur les efforts et l'expertise de plus de 80 ophtalmologistes, organises en 
13 sections d'enseignement, qui travaillent en coordination avec l'equipe editoriale de l'AAO. 
En outre, le cours beneficie toujours des nombreuses contributions anterieures des enseignants 
ayant elabore les editions precedentes. Les membres du Practicing Ophthalmologists Advisory 
Committee for Education de l'AAO participent a l'ensemble des sections d'enseignement, et ils 
revisent egalement chaque volume avant et apres toutes les modifications majeures. 


Organisation du cours 

Le Basic and Clinical Science Course comprend 13 volumes, integrant les connaissances fonda- 
mentales en ophtalmologie, les sous-specialites et des themes specifiques : 

1 Update on General Medicine ( Actualites en medecine generate) 

2 Fundamentals and Principles of Ophthalmology (Fondamentaux etprincipes d' ophtalmologie) 

3 Clinical Optics (Optique clinique) 

4 Ophthalmic Pathology and Intraocular Tumors (Anatomopathologies ophtalmologiques et 
tumeurs intraoculaires) 

5 Neuro-ophthalmology (Neuro-ophtalmologie) 

6 Pediatric Ophthalmology and Strabismus (Ophtalmologie pediatrique et strabisme) 

7 Orbit, Eyelids and Lacrimal System (Orbite, paupieres et systeme lacrymal) 

8 External Disease and Cornea (Maladies de la surface oculaire et cornee) 

9 Intraocular Inflammation et Uveitis (Inflammation intraoculaire et uveites) 

10 Glaucoma (Glaucome) 

1 1 Lens and Cataract (Cristallin et cataracte) 

12 Retina and Vitreous (Retine et vitre) 

13 Refractive Surgery (Chirurgie refractive) 

En outre, un index exhaustif permet au lecteur de retrouver facilement un sujet traite au sein de 
l'ensemble de la collection. 

References 

Les lecteurs desireux d' explorer davantage des themes specifiques peuvent consulter les references 
citees dans chaque chapitre et la liste de references fondamentales en fin d'ouvrage. II s'agit d'une 
selection plutot que de references exhaustives ; les enseignants du BCSC les ont choisies pour leur 
importance, leur actualite et leur facilite d'acces pour les internes et les praticiens. 
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Les materiels pedagogiques en lien avec 1'AAO sont egalement enumeres dans les sections 
appropriees. Ils comprennent des livres, des materiels en ligne et audiovisuels, des programmes 
d'auto-evaluation, des modules cliniques et des programmes interactifs. 


Les questions etudiees et les unites de valeur en formation medicale continue 

Chaque volume du BCSC est conqu en tant qu'activite detude autonome pour les internes et les 
praticiens ophtalmologistes. Les objectifs d'apprentissage de ce volume sont donnes a la page 1. Le 
texte, les illustrations et les references fournissent les informations necessaires pour parvenir a ces 
objectifs; les questions etudiees permettent aux lecteurs de tester leur comprehension du contenu 
et leur maitrise des objectifs. 


Conclusion 

Le Basic and Clinical Science Course s'est considerablement developpe au fil des annees, avec 
l'ajout de beaucoup de nouveaux textes et de nombreuses illustrations. Les editions recentes ont 
cherche a mettre l'accent sur les possibility d'application clinique, tout en maintenant de solides 
elements en science fondamentale. Comme tout programme pedagogique, le BCSC reflete l'ex- 
perience de ses auteurs. Les changements d'enseignants et les progres de la medecine font que 
de nouveaux points de vue emergent toujours sur des themes et des techniques faisant l'objet 
de controverses. II n'est pas possible d'inclure l'ensemble des approches alternatives dans cette 
collection ; comme c'est le cas pour tout processus d'apprentissage, la personne en formation doit 
rechercher d'autres sources, notamment les avis soigneusement mesures fournis dans les recom- 
mandations de bonnes pratiques de l'AAO. 

Les personnels enseignants et les membres du BCSC s'efforcent constamment d'ameliorer 
l'utilite de l'ouvrage sur le plan pedagogique ; vous-meme, lecteur, pouvez contribuer a ce proces- 
sus continu. Si vous avez une quelconque suggestion ou question a propos de la collection, n'hesi- 
tez pas a contacter les enseignants ou les editeurs. 

Les auteurs, les editeurs et les reviseurs esperent que votre etude du BCSC vous sera d'utilite 
durable, et que chaque Section vous servira de ressource pratique au service de la qualite des soins 
au patient. 


Pour cette edition franqaise, les notes de traducteur sont signalees en bleu dans le texte avec 
*NdT dans la marge. 


Objectifs 


Apres avoir lu la Section 5 du BCSC, Neuro-ophtalmologie , le lecteur 

devrait etre capable : 

• de formuler un diagnostic differentiel adapte a partir des symptomes 
relates par le patient, pour les situations les plus frequentes rencontrees 
en neuro-ophtalmologie ; 

• de choisir les examens complementaires biologiques et d 'imagerie les 
plus appropries, guide par la symptomatologie clinique, pour arriver 
au diagnostic et prendre en charge le traitement, et ce en optimisant le 
rapport benefice attendu/cout de l'examen ; 

• de connaitre les structures anatomiques importantes en neuro-oph- 
talmologie (boite cranienne, orbite, cerveau, vascularisation, nerfs cra- 
niens), de fa^on a pouvoir localiser les lesions ; 

• devaluer les troubles de la motricite oculaire ; 

• de decrire le lien entre les pathologies pupillaires, palpebrales et les 
desordres oculomoteurs ; 

• de connaitre la physiopathologie et la prise en charge dune diplopie et 
des troubles oculomoteurs d'origine centrale ; 

• d identifier le retentissement eventuel dune maladie de systeme sur les 
fonctions visuelle et oculomotrice ; 

• d'analyser le retentissement possible d'un trouble visuel sur le plan 
general. 


Introduction 


La collection « Basic and Clinical Science Course » est en perpetuelle evolution depuis sa crea- 
tion. Initialement, ces ouvrages donnaient un bref aperqu d'un sujet, avec quelques propositions de 
lecture et des references pour chaque sujet. Ces dernieres annees, l'adjonction de revues detaillees 
dans chaque sous-specialite de l'ophtalmologie les a transformes en de veritables ouvrages de 
reference. 

La Section 5, Neuro-ophtalmologie, a suivi cette meme evolution. La derniere revision, datant 
de 2001, a apporte un changement radical concernant son format. Pour ameliorer sa pertinence 
clinique, l'ouvrage s'est reoriente vers une approche guidee par les symptomes, en mettant l'accent 
sur la maniere d'aborder un patient presentant des symptomes d'ordre neuro-ophtalmologique. 
L'accent est mis ici sur l'examen clinique - du plus basique au plus sophistique - et sur l'utilisation 
appropriee des examens complementaires, pour evaluer le systeme visuel dans sa globalite. Dans 
cette edition, nous avons eu a coeur de simplifier certaines approches diagnostiques, d' ameliorer 
les illustrations, et de mettre a jour les references. 

Cet ouvrage n'est en rien exhaustif; par consequent, nous avons integre une liste des ouvrages 
de synthese les plus utiles, ainsi que des references permettant d'acceder aux informations a la 
source. Notre objectif etait de rendre ce livre plus facile a lire et pertinent cliniquement, et nous 
esperons qu'il permettra au lecteur d'aborder le patient atteint de troubles neuro-ophtalmologi- 
ques avec davantage d'assurance. 

Plusieurs chapitres de cet ouvrage vont vous aiguiller vers le site internet NOVEL (Neuro- 
Ophthalmolgy Virtual Education Library; Bibliotheque d'education virtuelle en neuro-ophtalmo- 
logie), mis a disposition par la NANOS (Neuro-Ophthalmology Society of North America, Societe 
nord-americaine de neuro-ophtalmologie). II s'agit d'une collection d'images, de videos, de cours 
magistraux et d'autres documents numeriques accessible librement sur internet, et protegee par 
des droits d'auteurs. Une fois connecte a ce site, vous pouvez naviguer au travers des pages qui vous 
interessent. Pour plus d'information, rendez-vous sur le site : http : //library.utah.edu/NOVEL/. 
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CHAPITRE 1 

Anatomie 

neuro - ophtalmologique 


La medecine en general et les specialites chirurgicales en particulier sont des exercices d' anatomie 
appliquee. Bien qu'une bonne comprehension de la physiologie et egalement, de plus en plus, de la 
genetique moleculaire soit importante pour comprendre les maladies et leurs traitements poten- 
tiels, l'anatomie n'en demeure pas moins la pierre angulaire. En neuro-ophtalmologie, les points 
importants d' anatomie portent sur l'anatomie du globe (segment anterieur et segment posterieur), 
de l'orbite et de ses annexes, ainsi que sur l'anatomie des voies visuelles afferentes et efferentes avec 
leurs projections intracraniennes. L'anatomie du globe et des annexes est davantage detaillee dans 
la Section 2 du BCSC : Fundamentals and Principles of Ophthalmology (Principes et fondements de 
I'ophtalmologie), dans la Section 7 : Orbit, Eyelids, and Lacrimal System (Orbite, paupieres et systeme 
lacrymal), et dans la Section 8 : External Disease and Cornea (Pathologie de la surface oculaire et de 
la cornee). Ce chapitre n'a pas pour objectif de se substituer aux manuels detailles d' anatomie, mais 
plutot de faire comprendre les liens qui existent entre les differentes structures sous-tendant la 
fonction visuelle. Par consequent, nous mettrons l'accent dans un premier temps sur les trajets des 
voies visuelles afferentes et efferentes au sein du systeme nerveux central. Puis, nous aborderons 
succinctement l'anatomie de la sensibilite et de la motricite de la face, ainsi que celle du systeme 
nerveux autonome dans ses interactions avec l'oeil et la fonction visuelle. 

Os 


Base du crane 

Comprendre l'anatomie des voies visuelles necessite de connaitre l'anatomie du crane. En particu- 
lier, la base du crane a des relations tres intimes avec les structures sous-tendant la vision (fig. 1-1). 
La selle turcique, situee en arriere et en dedans des deux orbites, est une loge creusee au sein meme 
de 1'os sphenoide au niveau de la base du crane. L'orbite (dont l'anatomie sera detaillee dans le 
paragraphe suivant) est reliee en arriere a la region parasellaire et constitue la partie anterieure du 
crane; l'orbite est composee de 7 os (fig. 1-2) : 

• maxillaire; 

• zygomatique; 

• frontal; 

• lacrymal; 

• sphenoide; 

• palatin; 

• ethmoide. 
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Figure 1-1 Anatomie osseuse de la base du crane. A. Vue generale de la base du crane. Les sinus 
caverneux sont situes de part et d'autre de la selle turcique. Plusieurs orifices sont importants a 
connaTtre au sein de la base du crane : la lame criblee, qui laisse passer les rameaux du nerf olfac- 
tif ; le canal optique, qui contient le nerf optique; le foramen ovale, qui laisse passer le nerf mandi- 
bulaire, ou V 3 , branche du trijumeau ou V; le foramen rond qui laisse passer le nerf maxillaire, ou V 2 , 
branche du trijumeau ; la fissure orbitaire superieure, qui contient les nerfs III (oculomoteur), IV (tro- 
chleaire), VI (abducens) etV, (nerf ophtalmique) ; et le foramen epineux, qui laisse passer I'artere 
meningee moyenne, branche de I'artere carotide externe. B. Vue osseuse de la region parasellaire 
montrant les rapports entre la loge hypophysaire et le sinus caverneux, et montrant egalement les 
principaux orifices de la base du crane. Le trou dechire anterieur, ou foramen lacerum, est comble 
par du cartilage et laisse passer I'artere du canal pterygoidien, le nerf du canal pterygoi'dien, et 
les veines de drainage. L'artere carotide penetre la base du crane au travers du canal carotidien. 
(Remerciements au Dr Albert L. Rhoton.) 


La petite aile du sphenoide est traversee par le canal optique, par lequel le nerf optique quitte 
l'orbite. La fissure orbitaire superieure, qui permet le passage des nerfs oculomoteurs (III, IV et 
VI), dune branche du trijumeau (V ), des fibres sympathiques et de la veine orbitaire superieure 
(fig. 1-3), est un espace menage entre la grande aile et la petite aile du sphenoide. La region para- 
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Figure 1-2 Anatomie osseuse de I'orbite droite. A. Le toit de I'orbite est compose de I 'os frontal 
et de la petite aile du sphenoide. En dehors, le toit anterieur de I'orbite s'articule avec I'os zygo- 
matique par la suture frontozygomatique. Le sinus frontal siege au sein meme du toit de I'orbite. 
L'incisure supraorbitaire, situee au tiers interne du rebord orbitaire superieur, laisse passer le nerf 
supraorbitaire, branche terminale du nerf frontal issu du V, (nerf ophtalmique). Plus en arriere, le 
toit de I'orbite s'epaissit pour donner la clinoi'de anterieure, qui est situee juste en dehors de I 'ori- 
fice interne du canal optique. Le toit de I'orbite est constitue en grande majorite d'os frontal. Plus 
en dedans, I'os frontal forme le toit du sinus ethmoidal, et s'etend jusqu'a la lame criblee. B. La 
paroi laterale de I'orbite est formee par I'os zygomatique et la grande aile du sphenoide. La jonc- 
tion entre le toit de I'orbite et la paroi laterale est representee par la suture frontosphenoidienne. 
Plus en arriere, la paroi est delimitee par les fissures orbitaires superieure et inferieure. L'aile du 
sphenoide forme la partie posterieure de la paroi laterale et separe I'orbite de la fosse cerebrale 
moyenne. En medial, la paroi orbitaire laterale se termine au niveau des fissures orbitaires infe- 
rieure et superieure. Deux petites ouvertures au sein de I'os zygomatique dans la paroi laterale de 
I'orbite permettent le passage des nerfs zygomaticotemporal et zygomaticofacial (branches du nerf 
zygomatique), qui innervent la portion laterale de I'orbite et le processus zygomatique. 


sellaire est delimitee lateralement par 1 'ospetreux et I'os temporal , et en inferieur par le clivus, lequel 
s'etend jusqu'au foramen magnum par lequel la moelle epiniere sort de la cavite intracranienne. La 
portion posterieure de la base du crane est constituee par I'os occipital. 

La base du crane s'articule avec les os de la face par l'intermediaire de trois piliers : le maxil- 
laire et le zygomatique en avant, et les processus pterygoides de I'os sphenoide en arriere. En supe- 
rieur, la voute du crane est constituee par les os parietaux, dont l'union forme la suture sagittate, par 
\' os frontal qui s'unit aux os parietaux en avant au niveau de la suture coronale, et par I'os occipital, 
uni aux os parietaux en arriere par la suture lambdoide. 

Orbite 

Autour de I'orbite, se trouvent plusieurs structures importantes. Les sinus paranasaux, au nombre 
de quatre, sont a proximite immediate de I'orbite : le sinus maxillaire est situe juste en dessous du 
plancher de I'orbite, les sinus ethmoidal et sphenoidal juste en dedans de la paroi interne (fig. 1-4). 
Le sinus frontal, lui, a une situation anatomique variable par rapport a la portion anterieure du 
toit de I'orbite. Les autres structures importantes entourant I'orbite sont la fosse cerebrale ante- 
rieure, siegeant juste au-dessus de I'orbite, et contenant le lobe frontal ; et la fosse temporale situee 
lateralement a I'orbite, et qui contient le muscle temporal. Le toit du complexe ethmoidal, delimite 
par la suture ethmoidofrontale (partie superieure de I'os ethmoidal, ou lame papyracee), represente 
la limite inferieure de la fosse cerebrale anterieure. II est important de noter qu'une intervention 
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Figure 1-2 (Suite) C. Le plancher de I'orbite est de forme triangulaire, et est legerement incline vers 
le haut dans sa portion la plus posterieure et mediale, en direction de la fissure orbitaire inferieure 
et de la paroi interne de I'orbite respectivement. Le plancher de I'orbite est constitue principale- 
ment de I'os maxillaire dans sa face orbitaire, et egalement du processus maxillaire de I'os zygoma- 
tique, et enfin d'une petite zone en arriere constitute d'os palatin. Le nerf infraorbitaire, branche du 
V 2 , penetre dans I'orbite par la fissure infraorbitaire, puis chemine dans la gouttiere sous-orbitaire. 
Une fois dans sa gouttiere, le nerf chemine de dedans en dehors au sein du canal, pour ressortir 
au niveau de la face en empruntant le foramen infraorbitaire. Le canal lacrymonasal siege dans 
la partie moyenne anterieure du plancher de I'orbite, en dedans de I'origine du muscle oblique 
inferieur. Le canal chemine ensuite au sein d'un canal osseux delimite par I'os maxillaire et I'os 
ethmoTde, en avant du cornet moyen et des cellules ethmoTdales, jusqu'a amener les larmes sous 
le cornet inferieur, 30 a 35 mm en arriere des narines. D. La paroi mediale est constitute a partir de 
4 os : le maxillaire (processus frontal), I'os lacrymal, I'os sphtnoide et I'ethmoide. La composante 
la plus vaste est la lame papyracte de I'ethmoide. La portion suptrieure de cette paroi comporte 
les foramens anttrieur et posttrieur situts au niveau de la suture fronto-ethmo'fdale, qui laisse le 
passage aux arteres ethmoTde anttrieure et posttrieure respectivement. Cette zone de transition 
importante entre I'os ethmoidal et I'os frontal constitue tgalement le toit des cellules ethmoTdales, 
et la limite de la fosse ctrtbrale anttrieure (lobe frontal de I'enctphale). La partie inftrieure de la 
paroi mtdiale est dtlimitte par la suture maxillo-ethmoTdale. L'avant de cette paroi mtdiale com- 
porte le processus frontal de I'os maxillaire et la fosse du sac lacrymal, qui est a cheval entre les os 
maxillaire et lacrymal. L'os lacrymal est stpart en deux parties par la Crete lacrymale posttrieure. 
La partie anttrieure de la fosse du sac lacrymal est formte par la Crete lacrymale anttrieure de I'os 
maxillaire. La partie la plus posttrieure de la paroi mtdiale de I'orbite, qui comprend I'os sphtnoTde, 
se poursuit vers le canal optique. (Illustrations de Dave Peace.) 


chirurgicale (par exemple une chirurgie des sinus par voie endoscopique) qui depasserait cette 
limite anatomique provoquerait une effraction au sein de la fosse cerebrale anterieure, et done 
vraisemblablement une fuite de liquide cephalorachidien (LCR). 

Le sinus sphenoidal constitue la paroi interne du canal optique (fig. 1-5). La chirurgie du sinus 
sphenoidal comporte un risque potentiel de lesion du nerf optique ; et inversement, le sinus sphe- 
noidal est une voie d'abord chirurgicale pour une decompression du chiasma. Chez environ 4 % 
des patients, l'ossification est incomplete a ce niveau, de sorte que seule une paroi muqueuse separe 
ce sinus du nerf optique. La region pterygomaxillaire , qui contient le ganglion sphenopalatin et 
l'artere maxillaire interne, est situee juste en dessous de l'apex orbitaire. Cette region communique 
en arriere avec la fosse cerebrale moyenne par 1 'intermediaire du foramen rond et du canal vidien , en 
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avant avec la joue et la paupiere inferieure par 1'intermediaire du canal infraorbitaire , et au-dessus 
avec l'orbite, par 1'intermediaire de \& fissure orbitaire inferieure. 

L'orbite mesure environ 45 mm de largeur et 35 mm de hauteur au maximum. Le volume de 
la cavite orbitaire est d'environ 30 cm 3 . La paroi mediale est a environ 40 mm de la berge du canal 
optique. Les deux parois mediales sont a peu pres paralleles, tandis que les parois laterales ferment 
un angle de presque 90° entre elles. Le rebord orbitaire est constitue de 1'os frontal en superieur, qui 
s'articule avec l'os zygomatique au niveau de la suture frontozygomatique lateralement. Le rebord 
orbitaire inferieur est constitue de l'os zygomatique en inferolateral et de l'os maxillaire en infero- 
nasal (la jonction entre les deux est la suture zygomatomaxillaire) . En dedans, le rebord orbitaire 
est compose de l'os maxillaire et des os lacrymaux , qui s'unissent a l'os frontal en superieur. Trois 
autres os viennent completer la composition de l'orbite : Ids ethmoidal en dedans, Xospalatin dans 
la portion inferieure et posterieure de l'orbite, et Ids sphenoide en superolateral de 1'apex orbitaire 
(voir fig. 1-2). 

Fissures et canaux 

L'orbite communique avec les espaces avoisinants par le biais de plusieurs fissures et canaux osseux. 
En posterieur, l'orbite est directement reliee au sinus caverneux par la fissure orbitaire superieure, 
qui permet le passage des nerfs oculomoteurs (III, IV et VI), d'une branche du trijumeau (V ), et de 
la veine ophtalmique superieure, qui assure le drainage veineux de l'orbite (voir fig. 1-3). La paroi 
interne de l'orbite est en continuite avec la partie laterale de l'os sphenoide, limite mediale du sinus 
caverneux. C'est pourquoi, lors de traumatismes orbitaires, les objets tranchants penetrant dans la 
partie mediale de l'orbite glissent le long de la paroi interne jusqu'a la fissure orbitaire superieure 
et peuvent ensuite lacerer la carotide interne dans le sinus caverneux. 

L'orbite est en relation en haut et en arriere avec la fosse cerebrale anterieure par l'interme- 
diaire du canal optique (voir fig. 1-3B), qui laisse le passage au nerf optique, a l'artere ophtalmique 
et aux fibres sympathiques. En dessous de l'apex, se trouve la fissure orbitaire inferieure, qui met 
en relation l'orbite avec la region pterygopalatine, et par consequent les regions temporale et infero- 
temporale. Cette fissure, formee a partir de la grande aile du sphenoide, du maxillaire, des os zygo- 
matique et palatin, est traversee par le nerf maxillaire (V 2 ), les vaisseaux infraorbitaires, la veine 
ophtalmique inferieure, les branches issues du ganglion pterygopalatin, fibres parasympathiques 
qui innervent la glande lacrymale, et enfin des collaterals des arteres meningees, qui contribuent 
a mettre en relation les circulations carotidiennes externe et interne. 

En avant, l'orbite est en relation avec le meat nasal inferieur (au-dessus du cornet inferieur) 
par 1'intermediaire du canal lacrymonasal, qui conduit les larmes vers le nez. De plus, il existe de 
nombreux canaux osseux dont la situation anatomique est variable, permettant aux vaisseaux san- 
guins de circuler entre l'orbite et les structures avoisinantes. Parmi les canaux les plus constamment 
retrouves, les foramens ethmoidaux anterieur et posterieur vehiculent des vaisseaux d'anastomose 
entre la circulation carotidienne interne (artere ophtalmique) et carotidienne externe (branches 
terminales des arteres ethmoldales) au niveau du toit du complexe ethmoidal. Egalement, les 
foramens supraorbitaire et zygomaticotemporal vehiculent des vaisseaux circulant entre l'orbite 
d'une part, et le front et la tempe d'autre part. 

Dutton JJ. Atlas of Clinical and Surgical Orbital Anatomy. Philadelphia : Saunders; 1994. 

Rhoton AL, Natori Y. The Orbit and Sellar Region : Microsurgical Anatomy and Operative 
Approaches. New York: Thieme; 1996. 

Zide BM, Jelks GW. Surgical Anatomy of the Orbit. New York : Raven; 1985. 
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Figure 1-3 A. Anatomie osseuse de I'apex orbitaire droit. Le canal optique laisse le passage au 
nerf optique, a I'artere ophtalmique, et aux branches sympathiques a destinee oculaire. La fis- 
sure orbitaire superieure, espace entre la grande aile du sphenoide et la petite aile du sphenoide, 
laisse passer les structures suivantes : le III, le IV, le VI, le VI , et la veine ophtalmique superieure. 
B. Vue endocranienne du canal optique gauche. Au sein de la petite aile du sphenoi'de, se trouve 
I'orifice du canal optique. La racine inferieure de la petite aile du sphenoi'de separe le canal opti- 
que de la fissure orbitaire superieure. 


Anatomie des vaisseaux 


Systeme arteriel 

La bonne connaissance de l'anatomie des vaisseaux de la tete est essentielle pour comprendre quel- 
les structures du systeme visuel sont susceptibles de subir une atteinte ischemique. La patholo- 
gie vasculaire ischemique represente l'une des principales causes d'atteinte de la fonction visuelle 
(baisse visuelle et diplopie). Les arteres carotides primitives, qui naissent a droite du tronc arteriel 
brachiocephalique et a gauche directement de l'aorte, sont les principales arteres vascularisant la 
boite cranienne et son contenu. Le reste de la vascularisation provient des deux arteres vertebrales, 
qui entrent dans la boite cranienne par le foramen magnum, apres avoir chemine dans le foramen 
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Figure 1-3 (suite) C. Anatomie de I'apex orbitaire. L'origine des 4 muscles droits se trouve au 
niveau de I'anneau de Zinn. Les nerfs II, III (branche superieure et branche inferieure), VI et le nerf 
nasociliaire passent au travers de I'anneau de Zinn. Le IV, le nerf frontal, le nerf lacrymal et les 
veines ophtalmiques se trouvent en dehors de I'anneau de Zinn. D. Dissection anatomique juste 
en avant de la fissure orbitaire superieure. ( Parties A et C : illustrations de Dave Peace ; parties B et D : 
remerciements au Dr Albert L. Rhoton, Jr.) 


transversaire des vertebres cervicales. Apres que les arteres vertebrales ont traverse la dure-mere, 
elles se rejoignent au niveau de la jonction pontomedullaire pour former le tronc basilaire, qui 
chemine le long de la face anterieure du bulbe, pour se terminer en donnant naissance aux arteres 
cerebrates posterieures au niveau du mesencephale. 

La carotide primitive donne naissance aux carotides externe et interne au niveau de C2, a 
proximite de Tangle de la mandibule (fig. 1-6). L 'artere carotide externe (ACE) vascularise la face 
par Tintermediaire de X artere faciale et de ses branches. Le scalp est vascularise par les branches de 
Xartere occipitale en arriere et de Xartere temporale superficielle en avant. Les sinus de la face sont 
vascularises par les branches de Xartere maxillaire (sphenopalatine, infraorbitaire), qui acheve son 
trajet dans la fosse pterygopalatine. La vascularisation des meninges repose sur les branches de 
Xartere meningee moyenne - une des branches principals de T artere maxillaire - qui penetre dans 
la fosse cerebrale moyenne par le foramen epineux, juste en dehors du foramen ovale. Les branches 
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Figure 1-4 Vues coronale (A), sagittale (B) et axiale (C) representant les rapports des sinus de la 
face avec I'orbite. ( Illustration de Dave Peace.) 



Figure 1-5 Coupe coronale en vue anterieure passant par le sinus sphenoidal montrant les rap- 
ports entre la carotide interne et le nerf optique au sein de la paroi laterale du sinus. (Remerciements 
au Dr Albert L. Rhoton, Jr.) 
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de l'artere meningee moyenne vascularisent la loge parasellaire, y compris la paroi laterale du sinus 
caverneux (qui contient les nerfs III, IV et VI), jusqu'aux foramens rond et ovale. Certaines bran- 
ches meningees peuvent penetrer dans la fissure orbitaire superieure, de maniere variable. 

Les ophtalmologistes craignent parfois de rencontrer les branches de la carotide externe lors 
de procedures chirurgicales telles que la biopsie de l'artere temporale, ou au cours dune chirurgie 
interessant l'orbite (branches ethmoidales dans ce cas) ou la glande lacrymale. Ce sont des branches 
terminales de l'artere faciale qui vascularisent les arcades vasculaires marginales des paupieres. 
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Figure 1-6 A. Vascularisation arterielle de l'orbite et des annexes oculaires en provenance de la 
crosse aortique. 


(Suite) 
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Figure 1-6 (suite) B. Vue anterieure de la vascularisation superficielle des paupieres et de la por- 
tion anterieure de I'orbite. C. L'artere ophtalmique et ses branches au sein du cone musculaire 
orbitaire. Legendes : 10 : artere infraorbitaire ; 13 : artere temporale superficielle; 14 : artere faciale 
transverse; 16 : branche frontale; 17 : artere carotide interne; 18 : artere ophtalmique; 20 : bran- 
che ethmo'i'dale posterieure de l'artere ophtalmique; 21 : artere supraorbitaire; 22 : artere supra- 
trochleaire; 23 : branche ethmoidale anterieure de l'artere ophtalmique; 24 : artere infratrochleaire; 
25 : arcade arterielle peripherique superieure; 26 : arcade arterielle marginale superieure; 27 : 
artere lacrymale; 28 : artere recurrente meningee; 30 : artere zygomaticofaciale; 31 : artere palpe- 
brale laterale; 32 : arcade arterielle marginale inferieure; 33 : artere angulaire; 34 : artere faciale; 
35 : artere centrale de la retine; 37 : branches a destinee musculaire (droit superieur, oblique 
superieur et releveur de la paupiere superieure) ; 38 : artere ciliaire mediale posterieure ; 39 : artere 
ciliaire courte; 40 : artere ciliaire longue; 41 : artere ciliaire anterieure; 42 : grand cercle arteriel de 
I'iris; 43 : petit cercle arteriel de I'iris; 44 : artere episclerale; 45 : artere sous-conjonctivale; 46 : 
artere conjonctivale ; 47 : arcade marginale ; 48 : veine vortiqueuse ; 49 : artere palpebrale mediale ; 
50 : artere dorsonasale. (Partie A : illustration de Christine Gralapp; parties B et C : reproduit avec I'autorisa- 
tion deZide BM, Jelks GUV Surgical Anatomy of the Orbit. New York : Raven ; 1985.) 
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Concernant l'artere carotide externe, il est essentiel de comprendre l'etendue des anastomoses 
entre les circulations carotidiennes externe et interne (fig. 1-7). Cet element est particulierement 
important a considerer pour les radiologues interventionnels, qui peuvent par inadvertance embo- 
liser des branches distales de Xartere carotide interne (ACI) - dont Xartere centrale de la retine - 
en envoyant des particules embolisantes dans le systeme carotidien externe. Cela survient le plus 
souvent au cours de traitements de malformations arterioveineuses, mais egalement lorsque des 
tumeurs de la base du crane sont embolisees avant une resection chirurgicale. 

Les arteres collaterales les plus importantes entre les circulations carotidiennes externe et 
interne passent par l'orbite. Parmi elles, les arteres ethmoidales anterieure et posterieure se situent 



Figure 1-7 Carotide interne, carotide externe, et leurs collaterales. Legendes : 1 : artere caro- 
tide interne; 2 : artere carotide externe; 3 : artere faciale; 4 : artere maxillaire; 5 : artere tem- 
porale superficielle; 6 : artere transverse de la face; 7 : artere meningee moyenne; 8 : branche 
frontale de l'artere temporale superficielle; 9 : artere ophtalmique; 10 : artere lacrymale; 
11 : artere recurrente meningee; 12 : artere supraorbitaire; 13 : artere supratrochleaire; 14 : artere 
angulaire; 15 : artere palpebrale; 16 : artere zygomaticotemporale; 17 : artere zygomaticofaciale; 
18 : artere temporale profonde; 19 : artere infraorbitaire; 20 : artere musculaire. (D'apres Kline LB. 
Neuro-ophthalmology Review Manual. 6th ed. Thorofare, NJ : Slack; 2008 : 213, de Christine Gralapp.) 
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a la partie interne de l'orbite, les arteres infraorbitaire et supraorbitaire en avant (y compris les 
anastomoses distales avec l'artere lacrymale), et la branche zygomaticotemporale lateralement. Les 
arteres faciales rejoignent les branches distales des arteres supra- et infratrochleaires a proximite de 
Xartere angulaire dans la partie mediale de l'orbite. De plus, des branches collaterals durales varia- 
bles peuvent traverser les fissures orbitaires superieure et inferieure. Dans de rares cas, Xartere oph- 
talmique peut aussi naitre de la vascularisation meningee, et done du systeme carotidien externe. 

Le flux sanguin destine a 1'extremite cephalique, et au contenu intracranien en particulier, 
provient en majorite des arteres carotides internes (fig. 1-8). Celles-ci penetrent la boite cranienne 
lateralement au niveau de la portion petreuse de l'os temporal, en suivant un trajet anteromedial. 
Au sein de l'os petreux, la carotide siege a proximite immediate de l'oreille interne et de l'oreille 
moyenne, ainsi que de la portion intrapetreuse du nerf facial. Le nerf grand petreux superficiel suit 
le trajet de la carotide, juste au-dessus de celle-ci, et achemine les fibres parasympathiques jusqu'a 
la glande lacrymale. Arrivee au niveau de la region parasellaire, la carotide interne se coude vers 
le haut, juste au-dessus du foramen lacerum. Les fibres sympathiques qui cheminaient au sein des 
parois de la carotide intrapetreuse sortent a ce niveau pour rejoindre au travers du canal vidien 
la region pterygomaxillaire. La carotide penetre alors dans le sinus caverneux, oil elle donne nais- 
sance au tronc meningo-hypophysaire , puis prend une orientation anterieure pour cheminer a l'ho- 
rizontale, parallele au corps du sphenoide. Le tronc meningo-hypophysaire se divise par la suite en 
artere hypophysaire anterieure ( artere de Bernasconi-Cassinari ), et en artere meningee dorsale , qui 
poursuit sa course vers la pointe de l'os petreux et le clivus. Ces arteres vascularisent la dure-mere 
a la partie posterieure du sinus caverneux, ainsi que les nerfs qui penetrent dans le sinus caverneux 
a ce niveau (III, IV, V et VI). Elies peuvent aussi vasculariser de maniere inconstante la portion 
laterale de la selle turcique, y compris la capsule de 1'hypophyse et une grande portion de la glande 
elle-meme. Plus en avant le long de la portion horizontale de la carotide intracaverneuse, le tronc 
inferolateral vascularise les nerfs craniens avant leur traversee de la fissure orbitaire superieure, et 
etablit des connexions anastomotiques avec des branches de l'artere meningee moyenne. 

A la partie anterieure du sinus caverneux, la carotide interne decrit une boucle, et part en 
direction opposee vers la clino'ide anterieure et le nerf optique, a sa sortie du canal optique. Cette 
boucle de la carotide passe au travers de deux anneaux duraux, tous les deux relies a la clino'ide 
anterieure (extremite de la petite aile du sphenoide). Une fois passe le second anneau dural, la 
carotide devient intradurale (fig. 1-9). C'est alors que la carotide interne donne naissance a l'artere 
ophtalmique, qui penetre dans l'orbite aux cotes du nerf optique, au travers du canal optique. 

Au sein de l'orbite, l'artere ophtalmique (voir fig. 1-6) peut etablir des connexions anastomo- 
tiques avec des branches meningees recurrentes en provenance de la fissure orbitaire superieure. 
De l'artere ophtalmique, nait l'artere centrale de la retine, qui penetre a l'interieur du nerf optique a 
environ 10 a 12 mm en arriere du globe. Dans l'ceil, l'artere centrale de la retine se divise en arcades 
superieure et inferieure. Tout comme les autres vaisseaux du systeme nerveux central, ces arteres et 
arterioles possedent des jonctions serrees qui constituent une barriere hematoretinienne similaire 
a la barriere hemato-encephalique. Les arterioles de la retine cheminent au sein de la couche des 
fibres nerveuses ganglionnaires, et vascularisent les deux tiers internes de l'epaisseur retinienne. 
Les capillaires cheminent a quatre niveaux, de part et d'autre de la couche nucleaire interne (cellu- 
les bipolaires) et de la couche des cellules ganglionnaires. 

L'artere lacrymale a un trajet parallele a celui de la branche lacrymale du V , dans la partie 
superolaterale du toit de l'orbite, jusqu'a atteindre la glande lacrymale. Elle donne naissance a une 
branche qui va devenir Xartere ciliaire anterieure pour le muscle droit lateral, dont elle atteint la 
portion anterieure au niveau de son insertion sclerale. L' artere frontale chemine au sein de l'orbite 
superieure, parallele a la branche frontale du V , pour se diviser en arteres supraorbitaire et supra- 
trochleaire, qui assurent la vascularisation des paupieres avec l'artere lacrymale. 
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Figure 1-8 Branches de la carotide interne (ACI). A. Vue laterale. B. Vue anteroposterieure. Les 
branches proximales de I'ACI sont : I'artere ophtalmique (A. oph.) et ses branches : les arteres eth- 
mo'idales anterieure et posterieure (A. ethm. ant. et post.), et I'artere centrale de la retine (ACR); 
I'artere communicante posterieure (A. comm, post.); I'artere choroidienne anterieure (A. chor. 
ant.); I'artere communicante anterieure (A. comm, ant.); I'artere cerebrale anterieure (ACA) et ses 
branches : I'artere callosomarginale (A. call, marg.) et I'artere pericalleuse (A. pericall.); I'artere 
cerebrale moyenne (ACM) et ses branches : I'artere lenticulostriee (A. lent, str.) et I'artere tempo- 
rale posterieure (A. temp. post.). (Illustration de Dave Peace.) 
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Figure 1-9 Vue laterale du siphon carotidien au sein du sinus caverneux. La clinoide anterieure a 
ete resequee pour mettre en evidence I'anneau dural proximal et distal. (Illustration de Dave Peace.) 


Les autres branches a naitre ensuite de l'artere ophtalmique sont les arteres musculaires supe- 
rieure et inferieure. Elies vascularisent, par l'intermediaire des arteres ciliaires anterieures, les mus- 
cles droit medial et droit inferieur, et les muscles droit superieur et oblique superieur (branche 
musculaire superieure). En general, deux branches arterielles sont destinees aux muscles : droit 
superieur, droit inferieur et droit medial ; elles assurent la vascularisation des muscles oculomo- 
teurs et egalement du segment anterieur. Ce sont elles qui apportent la plus grosse partie du flux 
sanguin destine au corps ciliaire (produisant l'humeur aqueuse). Les arteres ciliaires longues pos- 
terieures laterale et mediate s'anastomosent de maniere variable avec les branches perforantes des 
arteres ciliaires anterieures (au sein des muscles droits) pour former 1 e grand cercle arteriel de l' iris 
a proximite de la partie anterieure du corps ciliaire. Des branches de ce cercle arteriel se deploient 
de maniere radiaire au sein de l'iris pour former un second cercle anastomotique : le petit cercle 
arteriel de l'iris , proche de la collerette de l'iris. 

L'artere ophtalmique donne encore naissance a des collaterals, qui s'anastomosent avec les 
arteres ethmo'idales anterieure et posterieure pour former les arteres ciliaires courtes posterieures 
(pres de 20 petites branches arterielles vascularisant le nerf optique et la choroide posterieure) 
et les arteres ciliaires longues posterieures (qui viennent aider a vasculariser le segment anterieur 
et la choroide anterieure) (fig. 1-10). Ensemble, ces arteres assurent la vascularisation de la cho- 
roide, de l'epithelium pigmentaire, et d'environ un tiers de la retine externe, en particulier des 
photorecepteurs. Chez environ 30 % des individus, les branches des arteres ciliaires posterieures 
vascularisent directement une partie de la retine interne ( arteres cilioretiniennes) ; ce type de vas- 
cularisation peut parfois proteger la macula en cas d'occlusion de l'artere centrale de la retine. 
Environ quatre arteres ciliaires courtes posterieures se rassemblent pour former un cercle anas- 
tomotique plus ou moins complet (connu sous le nom de cercle de Zinn-Haller) autour de la tete 
du nerf optique, qui est aussi en lien avec la choroide peripapillaire et les branches terminales du 
reseau pial. 
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Figure 1-10 Dessin schematique de la vascularisation du nerf optique et de la papille. A. Vue du 
fond d'ceil. B. Vue laterale. C. Coupe sagittale de la papille. Les arteres ciliaires courtes posterieures 
vascularisent un lit capillaire a la partie anterieure de la papille. La contribution de I'artere centrale 
de la retine (ACR) se limite aux capillaires destines a la couche des fibres ganglionnaires et a la 
partie anterieure de la papille, dans sa portion intraorbitaire. Tous les capillaires se drainent ensuite 
vers la veine centrale de la retine (VCR). Legendes : A : arachnoide; A. cil. post. : artere ciliaire 
posterieure; AR : arteriole retinienne; Br. collat. : branches collaterales; CFNR : couche des fibres 
nerveuses retiniennes; Ch : choroTde; D : dure-mere; ESA : espace sous-arachnoidien ; LC : lame 
criblee; NO : nerf optique; P : pie-mere; R : retine; S : sclere. (D'apres Hayreh SS. The blood supply of 
the optic nerve head and the evaluation of it — myth and reality. Prog Retin Eye Res. 2001 ; 2015) : 563-593.) 


Les branches terminales de I'artere infraorbitaire et I'artere temporale superficielle contribuent 
egalement a la vascularisation des paupieres inferieure et superieure, et peuvent parfois contribuer 
a la vascularisation du segment anterieur. Ces collaterales peuvent etre interrompues si la conjonc- 
tive et la capsule de Tenon sont eloignees du limbe au cours d'une chirurgie oculaire. 

Apres avoir donne naissance a I'artere ophtalmique, la carotide interne intradurale supracli- 
noidienne donne naissance a Xartere choro'idienne anterieure , puis s'anastomose avec la portion 
proximale de Xartere cerebrate posterieure via les arteres communicantes posterieures. L'artere cho- 
ro'idienne anterieure vascularise les bandelettes optiques et le corps genicule lateral (fig. 1-11). Une 
atteinte de I'artere choro'idienne anterieure peut etre a l'origine d'un syndrome des bandelettes opti- 
ques, a savoir hemianopsie laterale homonyme controlaterale, atrophie en bandes controlaterale au 
niveau papillaire, et deficit pupillaire afferent relatif contralateral (voir chapitre 4). L'ACI donne 
naissance a Xartere cerebrate anterieure, et devient alors artere cerebrate moyenne (ou artere syl- 
vienne). La portion proximale des arteres cerebrales anterieures (segment Al) croise les nerfs opti- 
ques et etablit entre elles une connexion par l'intermediaire de Xartere communicante anterieure. La 
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Figure 1-11 Rapport entre le corps genicule lateral et les structures adjacentes, et vascularisation 
du corps genicule lateral. Legendes : A. chor. ant. : artere choroidienne anterieure; A. chor. PL : 
artere choroidienne posterolaterale ; ACI : artere carotide interne ; ACM : artere cerebrale moyenne ; 
A. comm. post. : artere communicante posterieure ; ACP : artere cerebrale posterieure ; ACS : artere 
cerebelleuse superieure; CS : colliculus superieur; GGL : ganglion genicule lateral; GGM : ganglion 
genicule medial; NO : nerf optique; NR : noyau rouge; Ped. cerebell. sup. : pedoncule cerebelleux 
superieur; Ped. cerebr. : pedoncules cerebraux; Pulv. : pulvinar. (Illustration de Craig A. Luce.) 


presence des arteres communicantes anterieure et posterieure permet la formation du cercle arte- 
riel de Willis, qui rend possible la suppleance mutuelle des systemes carotidien et vertebrobasilaire 
en cas d'atteinte d'un des vaisseaux. De petites branches perforantes naissent de la partie proximale 
de l'artere cerebrale anterieure (ainsi que de l'artere communicante anterieure) et vascularisent la 
portion intracranienne des nerfs optiques et du chiasma. Plus loin, l'artere cerebrale anterieure se 
divise en branches frontale, frontopolaire, paracalleuse et pericalleuses. Bien que les voies visuelles 
afferentes ne soient pas touchees par une occlusion distale de l'artere cerebrale anterieure, les aires 
premotrices situees dans les lobes frontaux peuvent etre atteintes, donnant lieu a un defaut d'ini- 
tiation des saccades. C'est pourquoi les patients presentant une occlusion aigue de l'artere cerebrale 
anterieure peuvent presenter une deviation preferentielle du regard et des difficultes a initier des 
saccades vers le cote contralateral a la lesion, bien que cette symptomatologie soit plus volontiers 
rencontree dans les suites d'une occlusion de l'artere cerebrale moyenne. 

L'artere cerebrale moyenne se divise en plusieurs branches, qui vont vasculariser les lobes 
temporal et parietal, et la partie superficielle des lobes frontal et occipital. Les branches qui sont 
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particulierement importantes pour les voies visuelles sont celles qui vascularisent les radiations 
optiques lorsque celles-ci cheminent au sein de la substance blanche des lobes parietal et temporal. 
La terminaison de l'artere cerebrale moyenne peut parfois vasculariser la pointe du lobe occipi- 
tal, ou se projette la representation de la macula. Cette particularite anatomique rend compte de 
tableaux d'hemianopsie laterale homonyme epargnant la macula, faisant suite a une occlusion de 
1'artere cerebrale posterieure ou de 1'artere calcarine (voir fig. 4-35, chapitre 4). En plus de vascu- 
lariser les voies visuelles anterieures, 1'artere cerebrale moyenne vascularise la region moyenne 
du lobe temporal, region essentielle a l'elaboration de mouvements de poursuite oculaire visuel- 
lement guidee. Un infarctus cerebral dans cette region peut alterer la poursuite homolaterale, ou 
etre responsable d'une asymetrie du nystagmus optocinetique lorsque le tambour tourne du cote 
ipsilateral a la lesion. 

La vascularisation de la partie posterieure du cerveau prend naissance au niveau de la crosse 
aortique. L'artere vertebrate droite nait du tronc arteriel brachiocephalique, tandis que Xartere ver- 
tebrate gauche nait de la partie proximale de Xartere sous-claviere. Les arteres vertebrales cheminent 
au sein d'une succession de foramens menages dans la portion laterale des vertebras cervicales. 
Apres avoir perfore la dure-mere au niveau du foramen magnum, les arteres vertebrales donnent 
naissance aux arteres cerebelleuses postero-inferieures avant de se rejoindre pour former le tronc 
basilaire (fig. 1-12). Les arteres cerebelleuses postero-inferieures sont les plus caudales des arteres 
circonferentielles qui enlacent le tronc cerebral. Les arteres cerebelleuses postero-inferieures et le 
tronc basilaire vont donner naissance a differentes branches perforantes qui penetrant au sein du 
tronc cerebral au niveau du bulbe; les branches paramedianes qui naissent par la suite vasculari- 
sent la partie laterale du tronc cerebral. Plus loin, les arteres cerebelleuses postero-inferieures vas- 
cularisent le cervelet inferieur, en particulier le lobe flocculonodulaire qui (avec le reste du cervelet 
vestibulaire) est fortement implique dans les mouvements des yeux. L' occlusion de l'artere verte- 
brale ou de l'artere cerebelleuse postero-inferieure est a l'origine d'un syndrome de Wallenberg par 
ischemie de la fossette laterale du bulbe, dont les manifestations cliniques sont : du cote de la lesion, 
un syndrome de Claude Bernard-Horner, une skew deviation , une atteinte des nerfs craniens V, IX 
et X; et du cote contralateral a la lesion un trouble de la sensibilite (voir chapitre 2, fig. 2-5). II n'y 
a pas d' atteinte motrice des extremites dans ce syndrome. 

Le deuxieme groupe d' arteres circonferentielles autour du tronc cerebral est constitue par les 
arteres cerebelleuses antero-inferieures. Ces arteres naissent de la portion caudale du tronc basi- 
laire et vascularisent la jonction pontomedullaire et le cervelet. L'artere auditive interne est une 
grosse branche proximale des arteres cerebelleuses antero-inferieures, et vascularise le VIII dans 
les espaces sous-arachno'idiens, puis suit ce meme nerf au sein du canal auditif. Enfin, l'artere 
auditive interne se divise en artere vestibulaire anterieure (vascularisant les canaux semi-circulaires 
anterieur et horizontal, et l'utricule), artere vestibulaire posterieure (vascularisant le canal semi- 
circulaire posterieur, le saccule et une partie de la cochlee), et artere cochleaire. 

De petites arteres perforantes naissent du tronc basilaire le long de son trajet, et vascularisent 
en partie le pont (protuberance) et les pedoncules cerebraux. Parmi les branches qui naissent du 
tronc basilaire, on trouve des arteres medianes et paramedianes d'une part, et des arteres circonfe- 
rentielles d' autre part. Les arteres perforantes medianes sont particulierement importantes car elles 
vascularisent le faisceau longitudinal median, la formation pontique paramediane, et les noyaux 
des nerfs III, IV et VI, situes egalement en position mediane au sein du tronc cerebral. L'occlusion 
d'une de ces branches (qui survient souvent en cas d'atherosclerose du systeme vertebrobasilaire 
ou de pathologie embolique) altera le fonctionnement de ces voies, et est responsable de differents 
tableaux d'ophtalmoplegie, d'ophtalmoplegie internucleaire et de skew deviation. Les branches 
pontiques issues du tronc basilaire vascularisent aussi les portions proximales des nerfs craniens 
(en particulier du trijumeau) a leur sortie du tronc cerebral. 
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Figure 1-12 Systeme arteriel vertebrobasilaire et ses principales arteres, avec les variations ana- 
tomiques les plus frequentes des branches corticales de I'artere cerebrale posterieure. A. Vue 
laterale. B. Vue anteroposterieure. Branches des arteres vertebrales (A. vert.) et du tronc basilaire 
(TB) : artere cerebelleuse antero-inferieure (ACAI), artere cerebelleuse postero-inferieure (ACPI), 
artere cerebelleuse superieure (ACS). Branches de I'artere cerebrale posterieure (ACP) : artere 
calcarine (A. calc.), artere parieto-occipitale (A. p. occ.), artere choroTdienne posterieure (A. chor. 
post.), artere temporale posterieure (A. temp, post.), et artere communicante posterieure (A. 
comm. post.). (Illustration de Dave Peace.) 


chapitre i : Anatomie neuro-ophtalmologique • 23 


Les deux groupes d'arteres circonferentielles les plus distales sont composes des arteres cerebel- 
leuses superieures , suivies des arteres cerebrales posterieures, qui constituent en realite les branches 
terminales du tronc basilaire, et naissent au niveau des pedoncules cerebraux. Les branches perforan- 
tes issues de la partie proximale des arteres cerebelleuses superieures vascularisent en partie le noyau 
du III et le III fasciculaire. De plus, de petites branches vascularisent souvent la racine du trijumeau. 
La tente du cervelet, qui isole la fosse cerebrale posterieure en dessous d'elle, est percee par un orifice 
qui laisse passer les pedoncules cerebraux entre ces deux arteres. Le III sort entre les arteres cerebel- 
leuses superieures et les arteres cerebrales posterieures, oil il peut etre facilement comprime. 

Issues de la partie proximale des arteres cerebrales posterieures (segment PI), les perforantes 
(parmi lesquelles les branches thalamostriees medianes et les arteres choroidiennes laterales) vas- 
cularisent la partie rostrale du mesencephale impliquee dans la genese des mouvements verticaux, 
et une partie du corps genicule lateral. L'artere de Percheron, de plus gros calibre, vascularise souvent 
les deux cotes du mesencephale a partir dune seule artere cerebrale posterieure. Etant donne que 
les arteres thalamostriees sont issues de PI, les occlusions dans le territoire de la carotide interne ou 
de l'artere cerebrale moyenne epargnent le thalamus. Le segment PI prend fin au niveau de la jonc- 
tion avec l'artere communicante posterieure, qui relie la circulation vertebrobasilaire a la circula- 
tion carotidienne. Cette artere qui fait la jonction entre les deux circulations a un trajet parallele a 
celui du III, ce qui explique l'atteinte frequente de la troisieme paire cranienne en cas d'anevrisme 
de l'artere communicante posterieure (voir chapitre 8). Le long de son trajet distal autour du tronc 
cerebral, l'artere cerebrale posterieure donne naissance a la branche parieto-occipitale, avant de se 
terminer en branche calcarine, qui vascularise le cortex visuel primaire (fig. 1-13). 

Systeme veineux 

Bien que moins souvent detaille, le systeme veineux est egalement essentiel au bon fonctionne- 
ment des voies visuelles. Le reseau veineux provenant de l'ceil debute au niveau des veines retinien- 
nes, qui forment la veine centrale de la retine et des veines choroidiennes qui quittent le globe au 
niveau des veines vortiqueuses. En avant, les plexus veineux episcleraux collectent le sang provenant 
de l'uvee anterieure et 1'humeur aqueuse apres son passage au travers du canal de Schlemm. Ces 
trois reseaux de drainage de premier niveau (fig. 1-14) s'abouchent principalement dans la veine 



Figure 1-13 Le cortex occipital et sa vascularisation. Les aires VI, V2 etV3 sont representees de 
differentes couleurs. A. calc. : artere calcarine; ACM : artere cerebrale moyenne; ACP : artere cere- 
brale posterieure; CC : corps calleux. (Illustration de Craig A. Luce.) 
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Figure 1-14 Drainage veineux de I'orbite. A. Vue laterale du drainage orbitaire avec ses plexus 
veineux adjacents. B. Vue anterolaterale. 
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Figure 1-14 (suite) C. Reseau veineux superficiel des paupieres. Legendes : bm : branche mus- 
culaire; bn : branche nasale; pp : plexus veineux pterygoTdien ; sc : sinus caverneux; va : veine 
angulaire; vaf : veine anterofaciale; vaps : veine alveolaire posterosuperieure; vca : veine collate- 
rale anterieure; vcm : veine collateral mediale; vcr : veine centrale de la retine; vio : veine infraor- 
bitaire; vip : veine inf rapalpebrale ; vl : veine lacrymale; v. oph. inf. : veine ophtalmique inferieure; 
v. oph. inf. (inf.) : contingent inferieur de la veine ophtalmique inferieure; v. oph. inf. (sup.) : contin- 
gent superieur de la veine ophtalmique inferieure; v. oph. m. : veine ophtalmique mediale; v. oph. 
sup. : veine ophtalmique superieure; vps : veines palpebrales superieures; vso : veine supra- 
orbitaire; vst : veine supratrochleaire; vv : veines vortiqueuses (superieure laterale et mediale; 
inferieure laterale et mediale). (Reproduit avec I'autorisation de Rootman J, Stewart B, Goldberg RA. Orbital 
Surgery : A Conceptual Approach. Philadelphia : Lippincott-Raven ; 1995.) 



ophtalmique superieure , qui chemine en arriere le long de l'orbite supero-interne jusqua atteindre 
l'apex orbitaire, ou elle se dirige ensuite lateralement pour rejoindre la fissure orbitaire superieure 
et enfin le sinus caverneux. 

Des collaterales microscopiques d'anatomie variable existent entre ces differents lits veineux. 
Dans de rares cas, des shunts entre les veines retiniennes et les veines choroidiennes peuvent etre 
observes au sein de la retine. Plus frequents sont les vaisseaux de shunts optociliaires (vaisseaux 
collateraux retinochoroidiens) qui peuvent apparaitre a proximite de la papille, le plus souvent en 
cas d'occlusion de la veine centrale de la retine ou de meningiome des gaines du nerf optique. A 
un niveau plus macroscopique, la veine ophtalmique superieure s'anastomose de maniere variable 
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avec : en avant, les veines angulaire etfaciale, et en inferieur, les veines ophtalmiques inferieures et 
le plexus veineux pterygoidien. Ces collaterals peuvent devenir importantes, en particulier en cas 
d'elevation de la pression veineuse, generalement secondaire a une fistule carotidocaverneuse. 

En intracranien, le systeme veineux cortical superficiel draine le sang en direction mediane et 
superieure vers le sinus sagittal superieur , qui est sagittal et median (fig. 1-15). En plus du drainage 
veineux cortical, le sinus sagittal superieur repoit egalement le LCR provenant des villosites arach- 
noidiennes et des granulations de Pacchioni. Cest pourquoi un obstacle au retour veineux provoque 
un defaut de resorption du LCR et une elevation de la pression intracranienne. Le sinus sagittal supe- 
rieur suit ensuite un trajet posterieur, et se jette dans le pressoir d'Herophile (confluence des sinus 
veineux) au niveau de la tente du cervelet, qui isole le cervelet des lobes occipitaux. Le sinus transverse 
a un trajet d' arriere en avant, de l'attache de la tente du cervelet a la voute cranienne en direction de la 
pyramide petreuse ou, en prenant une direction craniocaudale, il devient le sinus sigmoide , jusqu'au 
golfe de lajugulaire ou il prend le nom de veine jugulaire interne et sort de la boite cranienne. 

En inferieur, les veines de drainage cortical superficielles se jettent directement dans les sinus 
transverse et sigmoide par l'intermediaire de la veine de Labbe et de la veine basilaire de Rosenthal. 
Le drainage profond des structures supratentorielles diencephaliques et mesencephaliques debute 
au niveau des veines de drainage profondes, proches souvent des ventricules. Ces veines de drai- 
nage profondes se rassemblent pour former la veine de Galien, qui se dirige en arriere et se jette 
dans le sinus droit. Celui-ci chemine au sein de la tente du cervelet jusqu'a se jeter, comme le sinus 
sagittal superieur, dans le pressoir d'Herophile. 

Quelques veines de drainage cerebral anterieur atteignent le sinus caverneux. Les deux sinus 
caverneux sont interconnects de maniere variable au niveau de la selle turcique et en arriere par 
un plexus veineux situe au-dessus du clivus. Le sinus caverneux se draine principalement vers le 
golfe de lajugulaire par le biais du sinus petreux inferieur , situe dans le canal de Dorello aux cotes 
du VI, sous le ligament petroclinoidien. Le reste du drainage peut se faire lateralement le long de 
l'apex petreux par l'intermediaire du sinus petreux superieur , qui s'abouche a l'union des sinus 
transverse et sigmoide (fig. 1-16). De petites veines peuvent egalement drainer une partie du sinus 
caverneux en passant par le foramen rond et le foramen ovale, ou le plexus pterygoidien, pour 
rejoindre le systeme veineux de la face {veine jugulaire externe). 

Au niveau du drainage veineux des paupieres, il existe des anastomoses entre la veine angulaire 
et les branches de la veine ophtalmique superieure (en particulier dans la partie supero-interne de 
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Figure 1-15 Schema du systeme de drainage veineux cerebral. Illustration de Christine Gralapp. 
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Figure 1-16 Anatomie du drainage veineux en amont et en aval du sinus caverneux. (Illustration de 
Christine Gralapp.) 


l'orbite, proche de la trochlee). Les veines de la face se rejoignent en infero-externe, pour former la 
veine jugulaire externe, qui rejoint la veine jugulaire interne au niveau du cou. 
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Voies visuelles anterieures 

II est important de comprendre que tout dysfonctionnement le long de la voie visuelle anterieure 
peut aboutir a une baisse visuelle, soit du fait dune lesion retinienne, soit dune lesion du nerf 
optique, soit encore dune lesion sur les voies visuelles retrochiasmatiques (fig. 1-17). 

Retine 

Au niveau du segment posterieur, l'image projetee sur la retine est transformee en signal photo- 
chimique, qui subit lui-meme une transduction en une serie d'impulsions electriques. (L'anatomie 
de la retine est davantage detaillee dans la Section 2 du BCSC, Fundamentals and Principles of 
Ophthalmology [Principes et fondements de I'ophtalmologie], et dans la Section 12, Retina and 
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Figure 1-17 Voies visuelles anterieures et posterieures. (Illustration de Dave Peace.) 


Vitreous [Retine et vitre ].) La transduction photochimique s'effectue au sein des segments exter- 
nes des batonnets (environ 80 a 120 millions, repartis uniformement dans la retine sauf au niveau 
de la fovea) et des cones (environ 5 a 6 millions, presents preferentiellement au niveau de la fovea, 
et dont 50 % se trouvent dans les 30° centraux). L'absence de photorecepteurs retiniens au niveau 
de la papille explique le scotome physiologique que l'on appelle la tache aveugle , situee a environ 
17° de la fovea, et mesurant environ 5° x 7°. Les cones sont repartis en trois sous-groupes, en 
fonction du photopigment qu'ils contiennent, et dont le pic de sensibilite est dans le vert, dans le 
rouge, ou dans le bleu. Les cones bleus (qui sont les moins nombreux), tout comme les batonnets, 
ne sont pas represents au niveau de la fovea. La fovea (qui mesure environ 1,5 mm de diametre, 
ou 1 diametre papillaire) est situee a environ 4 mm (ou 2,5 diametres papillaires) de la papille, et 
0,8 mm plus bas. La retine represente en surface environ 2500 mm 2 et mesure entre 100 et 250 |im 
depaisseur. 

La choroide, extension posterieure de l'uvee extremement riche en vaisseaux, se moule sur la 
sclere et sert de support a la couche monocellulaire que constitue l'epithelium pigmentaire reti- 
nien. L'epithelium pigmentaire est en contact direct avec les photorecepteurs de la retine, et leur 
fournit les apports metaboliques ; il assure egalement la regeneration du chromophore W-trans- 
retinal en forme cis, afin de restaurer la sensibilite des photorecepteurs. L'impulsion electrique 
qui va etre le support de l'information visuelle nait au niveau de la cellule ganglionnaire, au sein 
de la retine interne. Entre les couches de la retine interne et de la retine externe, le signal reti- 
nien qui emane des cones et des batonnets subit un premier traitement de signal par les cellules 
bipolaires, qui servent d'intermediaire entre les photorecepteurs et les cellules ganglionnaires. 
Les cellules ganglionnaires sont principalement de deux types : parvocellulaires , de petite taille 
( cellules P ), pour environ 80 %, et magnocellulaires , de grande taille ( cellules M), pour environ 
5 a 10 %. Le systeme parvocellulaire est specialise dans la perception des couleurs, et ses cellules 
ont un champ recepteur de petite taille et une faible sensibilite aux contrastes. Au contraire, les 
cellules du systeme magnocellulaire ont un champ recepteur de grande taille et sont davantage 
sensibles au mouvement et aux contrastes. Un troisieme type de cellules ganglionnaires a ete 
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recemment decrit, constitue par les cellules ganglionnaires a melanopsine. Ces cellules ont une 
sensibilite intrinseque a la lumiere, possedent un champ recepteur tres grand, et envoient leurs 
projections vers les aires extrastriees. 

Les cellules horizontales , les cellules amacrines et les cellules plexiformes (qui etablissent une 
connexion horizontale entre des cellules voisines) realisent un traitement du signal au sein meme 
de la retine. Physiologiquement, ce processus repose sur un contraste entre le centre et la peripherie, 
ce qui genere une reponse preferentielle a des points lumineux, aux bords dune zone lumineuse, a 
l'orientation de ces bords, et au mouvement de ces bords orientes dans l'espace, jusqu'a un niveau 
d'interactions plus complexe. De plus, le systeme opposant les couleurs (rouge et vert, bleu et jaune) 
permet un codage des couleurs a travers tout le spectre visible. Les cellules gliales de soutien - cellules 
de Muller et astrocytes - participent aussi au traitement de l'image, et ont probablement egalement 
une fonction metabolique. 

Line des principales particularity de l'organisation de la retine chez le primate est le rapport 
variable entre le nombre de photorecepteurs et le nombre de cellules ganglionnaires. Ce ratio est 
plus eleve en peripherie (plus de 1000 photorecepteurs pour 1 cellule ganglionnaire) et il est le plus 
faible au niveau de la fovea, ou une cellule ganglionnaire peut recevoir le signal d'un seul cone. 
Ce ratio est a l'origine de l'augmentation du champ recepteur avec l'excentricite, et explique que 
la resolution spatiale soit maximale au niveau de la fovea. La densite de cellules ganglionnaires 
en region maculaire est a peu pres 60 fois celle de la peripherie. Cette sur-representation centrale 
presente au niveau de la retine se poursuit tout au long du systeme visuel afferent. Au niveau du 
cortex, le nombre de cellules qui repondent a une stimulation foveale peut etre jusqu'a 1000 fois 
plus important que le nombre de cellules mises en jeu par une stimulation en vision peripherique. 
A cause de la densite extreme de cellules ganglionnaires au centre (69 % des cellules ganglionnaires 
sont situees dans les 30° centraux), les cellules bipolaires ont une orientation radiale au sein de la 
macula. C'est cette organisation radiale des axones des cellules bipolaires ( couche de Henle) qui 
est responsable de la forme etoilee que prend un oedeme maculaire. De nombreux neurotrans- 
metteurs sont presents dans la retine, parmi lesquels le glutamate mais egalement 1'acide gamma- 
aminobutyrique (GABA), l'acetylcholine et la dopamine. 

Les autres elements importants concernant l'anatomie de la retine sont la localisation de la 
papille, et le debut du trajet du nerf optique en nasal de la fovea. Par consequent, bien que les 
fibres des cellules ganglionnaires qui proviennent de la partie nasale de la retine puissent chemi- 
ner directement vers la papille, celles qui proviennent de la partie temporale de la retine doivent 
eviter la macula, et constituent deux contingents anatomiques distincts qui rejoignent soit le pole 
superieur, soit le pole inferieur de la papille (fig. 1-18). A cause de cette organisation anatomique 
particuliere, certaines fibres nasales (nasales au sein de la macula) vont rejoindre la papille dans 
son secteur temporal (les fibres du faisceau interpapillo-maculaire). Une perte localisee des fibres 
ganglionnaires est visible sous forme de rainure, ou de bande arciforme, ou encore de reflets paral- 
lels au trajet des arterioles retiniennes au niveau oil la membrane limitante interne recouvre les 
vaisseaux retiniens ; les deficits diffus en fibres sont plus difficiles a detecter, sous forme d'un relief 
exagere des vaisseaux retiniens. 


Nerf optique 

Le nerf optique debute anatomiquement au niveau de la papille, mais physiologiquement et fonc- 
tionnellement au sein de la couche des cellules ganglionnaires qui recouvre entierement la retine. 
La premiere partie du nerf optique, constitute par la convergence d'environ 1 a 1,2 million d' axo- 
nes de cellules ganglionnaires, traverse la sclere au niveau de la lame criblee, qui comporte environ 
200 a 300 pores. L' association de pores de petite taille a une vascularisation reposant uniquement 
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Figure 1-18 A. Schema de la couche des fibres ganglionnaires du noyau de la cellule ganglionnaire 
jusqu'a la papille. Les fibres superieures, inferieures et nasales ont un trajet relativement direct. 
Les axones situes en temporal de la papille ont leur origine de part et d'autre du raphe median, et 
suivent un trajet arciforme jusqu'a la papille. Les axones dont le corps cellulaire est situe dans la 
retine maculaire nasale se projettent directement sur la papille en constituant le faisceau interpa- 
pillo-maculaire. B. Les lesions retrochiasmatiques qui atteignent les fibres retiniennes nasales croi- 
sees, qui decussent au niveau du chiasma (representees en pointilles rouges), peuvent aboutir 
a une atrophie optique en noeud papillon. C. Representation schematique de I'atteinte des fibres 
retiniennes nasales et maculaires, et aspect d'atrophie sectorielle du nerf optique, nasale et tem- 
porale (representee par les triangles rouges sur la papille). Cette presentation correspond a une 
atteinte des fibres de I'hemichamp retinien nasal, decussant au niveau du chiasma. C'est ainsi 
que I'atrophie en noeud papillon, ou atrophie en bandes, survient par perte de fibres nasales 
maculaires et peripheriques dans I'oeil contralateral a une lesion de la bandelette ou du chiasma. 
D. Photographie de papille droite presentant une atrophie en bandes, ou atrophie en nceud papillon. 
(Partie A : reproduit de Kline LB, Foroozan R, eds. Optic Nerve Disorders. 2nd ed. Ophthalmology Monograph 
10. New York : Oxford University Press, in cooperation with the American Academy of Ophthalmology ; 2007 : 5; 
partie B : illustration de Christine Gralapp ; partie C : Remerciements au Dr Neil Miller; partie D : Remerciements 
au Dr Lanning Kline.) 


sur les branches des arteres ciliaires posterieures joue probablement un role dans la physiopatho- 
logie d'un certain nombre de neuropathies optiques. Les axones constituant le nerf optique ont 
un metabolisme sous la dependance du corps cellulaire des cellules ganglionnaires de la retine. Le 
transport axonal - anterograde et retrograde - des molecules, organelles et produits metaboliques 
s'effectue tout au long du nerf optique ; c'est un systeme consommant de l'energie, et necessitant 
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une grande quantite d'oxygene. Le systeme de transport axonal anterograde comporte trois vites- 
ses : lente, intermediaire et rapide. Les composants du cytosquelette axonal (microtubules, neuro- 
filaments et microfilaments) sont importants pour le transport anterograde rapide et le transport 
lent. Differentes proteines generatrices de mouvement sont necessaries au bon fonctionnement 
des transports axonaux anterograde et retrograde. Le systeme de transport axonal est sensible aux 
perturbations ischemiques, inflammatoires et compressives. L'interruption du flux axoplasmique, 
quelle qu'en soit la cause, est a l'origine d'un oedeme papillaire. 

Juste en arriere de la sclere, le nerf optique se dote dune enveloppe durale qui est en continuite 
avec la periorbite du canal optique, et dune membrane arachnoidienne qui soutient et protege les 
axones et est en continuite avec l'arachnoide des espaces sous-duraux intracraniens. Cette dispo- 
sition anatomique permet la libre circulation du LCR autour du nerf optique jusqu'a la papille. 
Juste en arriere de la lame criblee, le nerf optique s'entoure egalement dune gaine de myeline, ce 
qui augmente son diametre de 1,5 mm au niveau de la papille jusqu'a environ 3 mm (6 mm si Ton 
inclut dans la mesure les enveloppes du nerf optique). La myeline fait partie de la membrane d'oli- 
godendrocytes et vient entourer le nerf optique en arriere de la sclere. 

La portion intraorbitaire du nerf optique represente environ 28 mm jusqu'au canal optique. 
La longueur du nerf optique excede celle de la profondeur de l'orbite de faqon a permettre les 
mouvements de rotation et de translation du globe dans l'orbite. L'artere et la veine centrales de la 
retine cheminent au coeur du nerf optique sur les 10 a 12 mm les plus anterieurs. L'artere centrale 
de la retine participe seulement pour une part minime a la vascularisation du nerf optique ; celle-ci 
repose principalement sur les branches piales entourant les meninges, provenant elles-memes de 
petites branches de l'artere ophtalmique (voir fig. 1-10). Une representation topographique retinoto- 
pique est presente tout le long du nerf optique. Les fibres codant pour la peripherie retinienne se trou- 
vent en peripherie du nerf optique, et le faisceau interpapillo-maculaire chemine en temporal, gagnant 
une position de plus en plus centrale le long de son parcours au sein du nerf. 

Une fois le nerf optique sorti du canal optique, les enveloppes durales fusionnent avec la 
periorbite. Le nerf optique passe aussi au sein de Xanneau de Zinn , qui sert de support a l'origine 
des quatre muscles droits et du muscle oblique superieur. Dans son trajet a l'interieur du canal 
optique, le nerf optique est accompagne par l'artere ophtalmique en inferieur, et se trouve separe 
de la fissure orbitaire superieure par la racine inferieure de la petite aile du sphenoide, qui rejoint 
en superieur la clinoide anterieure. En dedans, le nerf optique est separe du sinus sphenoidal par 
un os qui peut etre fin ou meme dehiscent. Le canal optique mesure normalement environ 8 a 
10 mm de long et 5 a 7 mm de large, mais peut etre allonge ou retreci par differents processus a 
l'origine d'epaississement de l'os (dysplasie fibreuse, meningiome intraosseux). Le canal chemine 
en position superieure et mediale. Au sein du canal, le nerf optique est relativement tendu, et peut 
etre facilement lese par des forces de cisaillement qui lui sont transmises au cours de traumatismes 
de la face (voir chapitre 4). 

A son entree dans le compartiment intracranien, le nerf optique passe sous un repli de la 
dure-mere (le ligament falciforme) qui peut imprimer sa marque sur le nerf optique, en par- 
ticular si ce dernier se trouve deporte vers le haut par un processus expansif naissant de l'os 
sphenoide (tubercule de la selle) ou de la selle turcique. Une fois qu 'il est passe dans l'espace 
intracranien, le nerf optique est alors denue de toute enveloppe. La boucle anterieure qu'effectue 
la carotide interne est situee habituellement en inferotemporal par rapport au nerf, et la portion 
proximale de l'artere cerebral e anterieure passe juste au-dessus du nerf optique. Le gyrus droit, 
partie la plus inferieure du lobe frontal, repose juste au-dessus des nerfs optiques, dans un plan 
parallele a leur trajet. La portion intracranienne des nerfs optiques mesure 8 a 12 mm, et se ter- 
mine au niveau du chiasma. 
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Chiasma optique 

Le chiasma optique mesure environ 12 mm de large, 8 mm de long dans le plan anteroposterieur, 
et 4 mm depaisseur (fig. 1-19). II est incline a presque 45° et est vascularise par de petites bran- 
ches naissant de la partie proximale de la cerebrale anterieure et des communicantes anterieures. 
Le chiasma est situe juste en avant de l'hypothalamus et du troisieme ventricule (constituant une 
partie de sa paroi anterieure et responsable dune invagination) et environ 10 mm au-dessus de la 
selle turcique. Mais les rapports entre le chiasma et la selle turcique sont soumis a des variations 
anatomiques importantes. Dans la plupart des cas, le chiasma est juste au-dessus de la selle turci- 
que, mais chez environ 17 % des individus, il est en situation anterieure, et dans environ 4 % des 
cas, il est en situation posterieure (fig. 1-20). 

L'organisation des fibres au sein du chiasma est telle que les fibres en provenance de la retine 
nasale (environ 53 % des fibres) croisent pour rejoindre les fibres controlaterales codant pour 
le meme hemichamp visuel. Les fibres inferieures (codant l'information visuelle de l'hemichamp 
superieur) sont les premieres a croiser la ligne mediane. Il y a des arguments pour penser que la 
boucle anterieure des fibres s'avan^ant au sein du nerf optique contralateral (le genou de Wilbrand) 



Figure 1-19 Dissection anatomique du chiasma et des structures environnantes. A. Vue sagittale. 
B. Vue superieure. ( Remerciements au Dr Albert L. Rhoton, Jr.) 
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Figure 1-20 Position du chiasma optique par rapport au tubercule de la selle. ( Illustration de Dave 
Peace.) 


n'aurait pas de realite anatomique; cependant, le tableau clinique d'un deficit du champ visuel 
temporal superieur contralateral a un scotome central est evocateur dune pathologie localisee a 
la jonction entre le nerf optique et le chiasma. Les fibres maculaires ont tendance a croiser plus en 
arriere au sein du chiasma ; cela explique l'hemianopsie bitemporale qui resulte dune compression 
chiasmatique posterieure. 

Bandelettes optiques 

Apres avoir traverse le chiasma, les fibres ont un trajet circonferentiel autour du diencephale, 
lateral par rapport a l'hypothalamus et au contact de la citerne ambiante (voir fig. 1-11). Juste 
avant d'atteindre le corps genicule lateral, les fibres a destinee pupillaire se detachent pour 
rejoindre le noyau pretectal ; d'autres fibres se detachent egalement pour atteindre les couches 
superficielles du colliculus superieur en passant par le bras du colliculus superieur. Ces fibres 
sont issues des cellules ganglionnaires de la retine intrinsequement photosensibles (CGRip 
[les cellules a melanopsine*]) et sont probablement les seules cellules a vehiculer l'influx des- 
tine a la motilite pupillaire de la retine au mesencephale. Ces CGRip se projettent egalement 
sur le noyau suprachiasmatique de l'hypothalamus, en charge des rythmes circadiens photo- 
entraines. 
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Le caractere incongruent des deficits du champ visuel lies a une atteinte des bandelettes 
optiques tient a 1'absence de proximite anatomique entre les fibres issues de l'oeil droit et de l'oeil 
gauche correspondant a un meme point du champ visuel. La plupart des axones qui proviennent 
des cellules ganglionnaires retiniennes vont terminer leur course au niveau du corps genouille 
lateral. 

Le corps genouille lateral est situe dans la partie posterieure du thalamus, en has et en dehors 
du pulvinar, et au-dessus du recessus lateral de la citerne ambiante. Cette structure en forme de 
champignon est stratifiee en 6 niveaux. Les 4 niveaux superieurs sont representes par les terminai- 
sons des axones des cellules P, cellules ganglionnaires au champ recepteur le plus petit, chargees 
de la resolution spatiale et de la vision des couleurs. Les 2 niveaux inferieurs reqoivent les fibres 
des cellules M, cellules ganglionnaires dotees d'un champ recepteur plus grand qui sont davantage 
sensibles a la detection du mouvement. Les axones dont le corps cellulaire est localise dans l'oeil 
contralateral se terminent dans les couches 1, 4 et 6 ; les fibres d'origine homolaterale innervent les 
couches 2, 3 et 5. A l'approche du corps genicule lateral, les fibres superieures se positionnent en 
superomedial, et les fibres inferieures en inferolateral. Au final, la representation retinienne effec- 
tue une rotation de presque 90°, les fibres superieures se deplagant medialement, et les fibres infe- 
rieures lateralement. Les fibres maculaires ont tendance a se deplacer en superolateral. Les voies 
corticales et sous-corticales peuvent moduler l'activite du corps genicule lateral. De plus, le cor- 
tex, le colliculus superieur et les noyaux pretectaux se projettent egalement sur le corps genouille 
lateral. 

Cortex 

Apres la synapse realisee au niveau du corps genouille lateral, de nouveaux axones se projettent 
en arriere pour constituer les radiations optiques, dont la destination finale est le cortex visuel 
primaire au sein du lobe occipital (fig. 1-21). Les fibres inferieures ont d'abord un trajet anterieur, 
puis lateral et posterieur pour realiser une boucle autour de la corne temporale des ventricules 
lateraux (boucle de Meyer) (voir fig. 1-17). En superieur, les fibres ont un trajet posterieur au coeur 
de la substance blanche du lobe parietal. Les fibres d'origine maculaire (centrale) cheminent en 
lateral, et les fibres codant pour la peripherie sont concentrees aux poles superieur et inferieur 
des radiations optiques. Une atteinte de ces radiations optiques entraine une hemianopsie laterale 
homonyme, controlaterale a la lesion et respectant le meridien vertical. Si les fibres correspondant 
au meme point du champ visuel et provenant de chacun des deux yeux sont proches anatomique- 
ment, le deficit du champ visuel est identique sur les deux yeux - on dit qu'il est congruent. Ce cas 
de figure est retrouve en cas de lesion du cortex occipital. Les lesions plus anterieures sont souvent 
associees a des deficits du champ visuel plus incongruents, suggerant que les fibres en correspon- 
dance sont situees plus a distance l'une de l'autre dans cette derniere situation. 

Le cortex visuel primaire (aussi appele VI, cortex strie, ou encore aire 17 de Brodmann ) se 
deploie le long de la scissure calcarine, au trajet grossierement horizontal, qui divise en deux la 
partie la plus mediale du lobe occipital. Les axones constituant les radiations optiques viennent se 
connecter sur la quatrieme des 6 couches du cortex visuel primaire. Cette couche, la couche granu- 
laire interne, est ensuite subdivisee en 3 couches : 4A, 4B et 4C (la couche 4C est aussi appelee ligne 
de Gennari, et est a l'origine du terme cortex strie). L 'information visuelle provenant des cellules P 
se projette principalement sur la couche 4C(3 (moitie inferieure de la couche 4C), celle provenant 
des cellules M principalement sur la couche 4Ca. Les fibres d'origine maculaire se projettent le 
plus en arriere sur VI. Les fibres codant pour le champ visuel le plus peripherique (le croissant 
temporal), provenant uniquement de l'oeil contralateral, se projettent au contraire le plus en avant 
sur le cortex occipital. 
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Figure 1-21 A. Cortex occipital gauche, avec mise en evidence du cortex strie, de part et d'autre 
de la scissure calcarine (ou sillon calcarin, figure entre les fleches). La limite entre cortex strie (VI) 
et cortex extrastrie (V2) est representee par les pointilles, et figure egalement la limite du meridien 
vertical. B. Representation du cortex strie apres que les deux levres de la scissure calcarine aient 
ecartees. Les lignes en pointilles figurent la localisation des points du champ visuel correspondant. 
La ligne du meridien horizontal chemine a peu pres le long de la base de la scissure calcarine. Les 
lignes en pointilles verticales represented les contours des zones d'iso-excentricite de 2,5° a 40°. 
Le cortex strie s'etend du pole occipital jusqu'a environ 1 cm en direction de la convexite laterale 
hemispherique, ou se trouve la representation de la fovea. C. Schema cartographique mis a plat du 
cortex strie gauche represente en B, codant pour I'hemichamp visuel droit. La ligne en pointilles 
figure la zone ou le cortex sort de la scissure calcarine. La tache ovale noire figure la region du cor- 
tex strie correspondant a la tache aveugle controlaterale. MH : meridien horizontal. D. Hemichamp 
visuel droit, teste par champ visuel de Goldmann. La region grisee correspond au croissant mono- 
culaire temporal, qui est encode par la partie la plus anterieure du cortex strie, et represente envi- 
ron 8 % du cortex strie. (Reproduit avec I'autorisation de Horton JC, Hoyt WF. The representation of the visual 
field in human striate cortex : a revision of the classic Holmes map. Arch Ophthalmol. 1991 ; 109 : 822. Copyright 
1991, American Medical Association.) 
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L'activite du cortex privilegie fortement la retine centrale, avec 50 a 60 % du cortex encodant 
l'information visuelle provenant des 10° centraux, et environ 80 % du cortex devolu a l'activite 
maculaire (dans les 30° centraux). La moitie superieure du cortex visuel continue de recevoir 
l'information en provenance du champ visuel inferieur, toujours avec une organisation retino- 
topique. Cette cartographie retinotopique, conservee tout au long des voies visuelles, permet de 
localiser une lesion sur la base des deficits du champ visuel qu'elle induit. 

Les neurones au sein du cortex strie sont de trois types, en fonction des proprietes de leur 
champ recepteur : neurones simples, complexes et cellules de terminaison. Les cellules simples ont 
une reponse optimale a l'orientation d'une frontiere entre obscurite et lumiere, specifique de cette 
cellule. Les cellules complexes repondent au mieux a l'orientation du mouvement d'une interface 
obscurite-lumiere. Enfin, les cellules de terminaison dechargent de moins en moins au fur et a 
mesure que le stimulus atteint l'extremite de leur champ recepteur. Quelques cellules simples peu- 
vent recevoir des informations d'un seul ceil, mais les cellules complexes, les cellules de terminai- 
son et le reste des cellules simples reqoivent une information binoculaire (provenant des cellules 
ganglionnaires retiniennes en correspondance des deux yeux). La preference de l'information en 
provenance d'un oeil ou de l'autre peut se traduire par l'existence de colonnes de dominance ocu- 
laire, reparties perpendiculairement a la surface du cortex occipital. En plus des colonnes speci- 
fiques a un oeil, le cortex est aussi marque par la presence de colonnes sensibles a une orientation 
preferentielle. 

Le cortex parastrie (aussi appele V2, ou aire 18 de Brodmann ) est contigu au cortex visuel 
primaire, et reqoit ses afferences de VI. L'aire V3 se situe dans le lobe parietal posterieur et 
re^oit egalement directement ses afferences de VI. V3 n'a pas de frontiere histologique nette 
avec V2, et envoie l'information efferente aux ganglions de la base (pulvinar) et aux pedoncules 
cerebraux. On pense que les cellules de cette region du cerveau sont capables de repondre a 
plus d'une dimension du stimulus visuel, suggerant qu'un premier niveau d'integration visuelle 
s'effectue a ce niveau. V3a, qui possede une representation retinotopique differente, reqoit ses 
afferences de V3. Les cellules dans cette region sont sollicitees surtout par une information 
binoculaire, et sont sensibles au mouvement et a l'orientation du stimulus. V4, situe au sein du 
gyrus lingual et du gyrus fusiforme, semble particulierement sensible a la couleur. Les lesions 
de cette zone sont probablement responsables de la plupart des achromatopsies d'origine cere- 
brale. En avant et en dehors de V4, se trouve V5 (en arriere, et au sein du sulcus temporal 
superieur et du gyrus sous-angulaire), aire tres sensible au mouvement et a l'orientation du 
stimulus (fig. 1-22). La substance blanche sous-jacente est fortement myelinisee. L'aire V5, qui 
correspond a l'aire visuelle temporomediale, reqoit des afferences homolaterales de VI et ega- 
lement des afferences directes de la couche des cellules M du corps genicule lateral. Les cellules 
de cette aire encodent la vitesse et la direction d'un stimulus visuel en mouvement. Cette aire 
est vraisemblablement le point de depart des mouvements de poursuite, et par la meme fait 
le lien entre les voies afferente et efferente. Comparativement a ceux de l'aire VI, les champs 
recepteurs sont de plus grande taille. L'aire V6 est une autre aire associative, situee dans le 
cortex parietal, en dedans, adjacente a l'aire V3a; on pense qu'elle sert a la representation de 
1' «espace extrapersonnel ». Le colliculus superieur re^oit ses afferences a la fois directement 
des voies visuelles anterieures, et indirectement du cortex occipital. Les couches superficielles 
contiennent une cartographie retinotopique, et recouvrent les couches les plus profondes qui 
participent a la genese des saccades. 

Horton JC. Wilbrand's knee of the primate optic chiasm is an artifact of monocular enucleation. 

Trans Am Ophthalmol Soc. 1997 ; 95 : 579-609. 

Trobe JD. The Neurology of Vision. New York : Oxford University Press; 2001. 
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Cortex 

visuel 


Voie occipitotemporale 
(voie « what») 

Figure 1-22 Voies du traitement de I'information visuelle chez I'humain. La voie occipitotemporale 
(ou voie «what», ou «quoi ») part du cortex strie et se projette sur le gyrus angulaire pour le lan- 
gage, et sur le lobe temporal inferieur pour I 'identification des objets, et enfin vers les structures 
limbiques. La voie occipitoparietale (ou voie « where », ou «ou ») part du cortex strie et se projette 
sur le cortex parietal posterieur et le cortex temporal superieur, effectuant I'analyse visiospatiale. 
AOF : aire oculomotrice frontale; CPM : cortex premoteur; CPP : cortex parietal posterieur. (D'apres 
Kline LB. Neuro-Ophthalmology Review Manual. 6th ed. Thorofare, NJ : Slack ; 2008 : 235.1 

Systeme visuel efferent (voies de I'oculomotricite) 

Notre comprehension de l'anatomie des voies de I'oculomotricite est incomplete. Cependant, le 
niveau des connaissances anatomiques, physiologiques et physiopathologiques du systeme ocu- 
lomoteur s'est considerablement accru ces dernieres annees, grace aux modeles experimentaux 
realises chez les primates, aux progres de lelectrophysiologie, a l'avenement de l'imagerie par reso- 
nance magnetique fonctionnelle (IRMf), et a la correlation entre la clinique, la radiologie, voire 
l'anatomopathologie chez des patients presentant des anomalies oculomotrices caracterisees. 

Le but ultime du systeme oculomoteur est de permettre une vision claire, stable et binoculaire. 
Pour atteindre cet objectif, il s'appuie sur deux types de mouvements des yeux chez l'homme : 

• les mouvements de deviation du regard ; 

• les mouvements visant a stabiliser le regard. 

Ces mouvements peuvent alors participer a sept systemes fonctionnels differents (voir 
« Anatomie et examen clinique des mouvements oculaires » au chapitre 7) : 

1 le systeme vestibulaire ; 

2 la fixation ; 

3 le systeme optocinetique ; 

4 la poursuite ; 
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5 les phases rapides du nystagmus ; 

6 les saccades ; 

7 les vergences. 

Chaque systeme est sous le controle (et la modulation) de differentes parties du cerveau : 
cortex et tronc cerebral, et il existe beaucoup de recoupements anatomiques et fonctionnels. Ce 
paragraphe realise un survol du systeme oculomoteur, s'attachant plus en detail aux structures 
anatomiques les plus pertinentes en clinique. Pour plus de details, le lecteur pourra se reporter a 
une description exhaustive du systeme oculomoteur dans l'ouvrage de Leigh et Zee (Leigh RJ, Zee 
DS. The Neurology of Eye Movements. 4th ed. New York : Oxford University Press ; 2006). Afin de 
faciliter l'apprentissage, la description qui suit se fera de la maniere suivante : 

• le controle des mouvements oculaires par le cortex, les ganglions de la base, le thalamus et 
le colliculus superieur; 

• la coordination des mouvements conjugues des yeux par le tronc cerebral, le systeme vesti- 
bulo-oculaire et le cervelet; 

• les nerfs oculomoteurs (nerf oculomoteur ou III, nerf trochleaire ou IV, et nerf abducens ou VI) ; 

• les muscles oculomoteurs. 


Cortex 

Les voies efferentes corticales sont reparties en de multiples endroits du cerveau, avec de nombreu- 
ses aires cerebrales participant a la genese des mouvements oculaires (fig. 1-23). 

La liste qui suit est celle des principales structures anatomiques impliquees et de leurs fonctions, 
servant de base pour comprendre les voies servant a la coordination des mouvements des yeux (fig. 1-24) : 

• le noyau rostral interstitiel du faisceau longitudinal median (riFLM) : noyau constitue de 
neurones a bouffees, qui generent les saccades verticales et torsionnelles ; 

• le noyau interstitiel de Cajal (NIC) : noyau constitue de neurones a bouffees pour les sacca- 
des verticales, et integrateur neuronal pour le regard vertical et torsionnel ; 
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Aire oculomotrice supplementaire 
Aire oculomotrice frontale 
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LOBULE PARIETAL SUPERIEUR 


Gyrus supramarginal 
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Figure 1-23 Representation des principales aires corticales impliquees dans le controle des mou- 
vements oculaires chez I'homme. TM : aire temporale mediane; TMS : aire visuelle temporale 
superieure mediane. IReproduit avec I'autorisation de Leigh RJ, Zee DS. The Neurology of Eye Movements. 
4th ed. New York : Oxford University Press; 2006.) 
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Figure 1-24 Coupe sagittale du tronc cerebral du singe montrant la localisation du noyau rostral 
interstitiel du faisceau longitudinal median (riFLM) et des autres structures impliquees dans le 
controle de la motricite du regard, verticale et horizontale. Les parties grisees represented la for- 
mation reticulee mesencephalique (FRM), la formation reticulee pontique paramediane (FRPP) et la 
formation reticulee bulbaire (FRB). Les asterisques indiquent la localisation des groupes de cellules 
appartenant aux faisceaux paramedians, qui projettent sur le flocculus. Legendes : III : noyau du 
nerf oculomoteur; IV : noyau du nerf trochleaire; VI : noyau du nerf abducens; C. mam. : corps 
mamilaire; CP : commissure posterieure; CS : colliculus superieur; FLM : faisceau longitudinal 
median; FMT : faisceau mamilothalamique; FR : faisceau retroflexe; h : habenula; Nf III : racines 
du III ; Nf IV : IV; Nf VI : racine du VI ; Nf VII : nerf facial ; NIC : noyau interstitiel de Cajal ; Noy. Dark. : 
noyau de Darkschewitsch ; NPH : noyau prepositus hypoglossi; NRTP : noyau reticulaire tegmental 
du pont; subs. g. p.aqu. : substance grise periaqueducale;T : thalamus. (D'apres Leigh RJ, Zee DS. The 
Neurology of Eye Movements. 3rd ed. New York : Oxford University Press; 1999. Modifie par C.H. Wooley.) 


• dans la region du riFLM et du NIC : neurones a bouffees inhibiteurs pour les saccades ver- 
ticals et torsionnelles ; 

• la commissure posterieure : lieu de passage des axones provenant du NIC et se dirigeant vers 
les noyaux des nerfs oculomoteurs III et IV controlateraux et le NIC contralateral ; 

• 1 e faisceau longitudinal median (FLM) : voie de passage majeure relayant les signaux entre 
les differentes structures du tronc cerebral ; 

• le noyau du raphe interpose : contient les cellules omnipauses ; 

• le noyau reticulaire tegmental du pont : contient les neurones phasiques precoces ; 

• les noyaux dorsolateraux du pont (NDLP) : contiennent les neurones impliques dans la 
poursuite ; 
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• le noyau prepositus hypoglossi (NPH) : integrateur neuronal pour le regard horizontal; 

• Information reticulee pontique paramediane (FRPP) : contient des neurones a bouffees exci- 
tateurs generant les saccades horizontales et des neurones a bouffees inhibiteurs pour les 
saccades horizontales ; 

• la formation reticulee bulbaire (FRB) : contient des cellules a bouffees inhibitrices pour les 
saccades horizontales ; 

• les groupes cellulaires du tractus paramedian : neurones qui se projettent depuis le noyau du 
VI vers le cervelet ; 

• les nerfs craniens III ,IV et VI ; neurones se connectant directement aux muscles 
oculomoteurs ; 

• les noyaux vestibulaires ; se connectent avec les generateurs de saccades et les nerfs craniens 
oculomoteurs ; 

• les cellules Y : cellules se projetant sur les noyaux du III et du IV participant a la poursuite 
et aux mouvements oculaires verticaux d'origine vestibulaire. 

Systeme des saccades 

Le controle cortical, ou supranucleaire, de la genese des saccades oculaires est represente princi- 
palement par deux voies descendantes paralleles et interconnectees : dune part celle des saccades 
reflexes visuellement guidees ou memorisees, prenant naissance dans le cortex parietal, et d'autre 
part celle des saccades volontaires d'origine frontale. En general, ces voies corticales se projettent 
sur les structures suivantes, selon un schema bien organise (fig. 1-25) : 



Figure 1-25 Organisation anatomique du systeme des saccades, avec les principaux centres corticaux 
intervenant dans la genese des saccades. Noter que ce schema n'a pas pour objectif de representer 
de maniere exhaustive toutes les voies supranucleaires du systeme saccadique. Legendes : AOF : 
aire oculomotrice frontale; AOS : aire oculomotrice supplementaire; C : cervelet; CPDL : cortex pre- 
frontal dorsolateral; CPP : cortex parietal posterieur; CS : colliculus superieur; CVP : cortex visuel 
primaire; GS-TC : generateur saccadique du tronc cerebral; NC : noyau caude; NPP : noyaux ponti- 
ques precerebelleux; SN : substance noire. (Reproduit avec I'autorisation de Kline LB. Neuro-Ophthalmology 
Review Manual. 6th ed. Thorofare, NJ : Slack ; 2008 : 49.) 
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• les structures sous-corticales : le colliculus superieur, les ganglions de la base et le thalamus ; 

• le reseau neuronal du tronc cerebral ou les neurones premoteurs : plusieurs types de neurones 
de la region pontique, tels que les cellules omnipauses du noyau du raphe interpose et les 
neurones phasiques precoces du noyau reticulaire tegmental du pont ; 

• les generateurs de saccades du tronc cerebral : FRPP et riFLM ; 

• les motoneurones des nerfs oculomoteurs : III, IV et VI. 

(Noter que peu de fibres projettent directement vers la FRPP et le riFLM.) 

Les saccades visuellement guidees sont initiees par une information visuelle afferente 
provenant soit du systeme visuel primaire (incluant le cortex visuel primaire), soit d'un sys- 
teme afferent accessoire. Les saccades visuellement guidees (vers une cible vue ou memorisee) 
et les saccades volontaires re^oivent une commande supranucleaire qui provient en grande 
partie de \aire oculomotrice frontale (AOF, ou aire 8 de Brodmann ). Les cellules corticales 
dechargent en priorite pour initier les saccades volontaires et visuellement guidees controla- 
terales. L'cnre oculomotrice supplemental (AOS) est situee sur la face dorsomediale du gyrus 
frontal superieur ; elle re^oit des informations du cortex oculomoteur frontal, et a pour fonc- 
tion de programmer les saccades, en particulier celles s'integrant aux apprentissages. L'AOF 
se projette sur le colliculus superieur et de nombreuses autres structures cerebrales, telles que 
l'AOF controlaterale, l'AOS, les ganglions de la base, le noyau reticulaire tegmental du pont et 
le noyau du raphe interpose. Les projections du cortex vers le colliculus superieur proviennent 
egalement du cortex parietal posterieur, qui est l'equivalent de l'aire intraparietale laterale chez 
les singes Rhesus. Le cortex parietal posterieur intervient dans les saccades reflexes visuelle- 
ment guidees. 

Le colliculus superieur est subdivise en une partie superficielle (dorsale) et une partie pro- 
fonde (ventrale). Le signal sensoriel (connexions en provenance du cortex visuel et de la retine) est 
principalement traite par la partie superficielle. Le signal concernant la motricite prend naissance 
dans les couches profondes (le stratum griseum profundum et le stratum album profundum) qui 
re^oivent des informations des couches les plus superficielles quant au positionnement dans l'es- 
pace. Le colliculus superieur envoie des projections controlaterales sur de multiples structures du 
tronc cerebral, en particulier le noyau du raphe interpose, le noyau reticulaire tegmental du pont, 
et les noyaux dorsolateraux du pont. 

Les voies supranucleaires provenant aussi bien du lobe parietal que du lobe frontal ont comme 
principal relais le colliculus superieur ; peu de fibres se connectent directement aux neurones pre- 
moteurs du tronc cerebral. Les voies supranucleaires vont egalement atteindre les ganglions de la 
base (noyau caude, putamen, et substance noire de la pars reticularis). Les ganglions de la base 
jouent un role dans le systeme des saccades, en empechant les saccades reflexes inutiles pendant la 
fixation, et en aidant au controle des saccades volontaires. 

Le thalamus est encore une autre structure importante, intervenant dans la programmation 
des saccades, plus particulierement la lame medullaire interne et le pulvinar. Le thalamus re^oit 
des afferences du cortex et du tronc cerebral, et envoie des projections uniquement sur le cortex 
et les ganglions de la base. C'est pourquoi le thalamus apparait comme un relais pour les messages 
echanges entre le tronc cerebral et les champs oculomoteurs corticaux. 

Les atteintes cliniques portant sur la fonction saccadique sont detaillees dans la section 
« Pathologies des systemes oculomoteurs » du chapitre 7. 

Systeme de la poursuite 

On pensait a une epoque que la poursuite et les saccades oculaires etaient sous la dependance de 
voies supranucleaires distinctes. Mais il apparait desormais qu'il existe de nombreuses zones de 
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recoupements entre ces deux systemes. De plus, il existe deux voies majeures devolues a la vision, 
l'une consacree aux mouvements des images (la voie magnocellulaire : les cellules M) et l'autre 
devolue a la discrimination des images (la voie parvocellulaire : les cellules P). 

Le systeme de poursuite des cibles visuelles nait dans l'aire V5 - l'analogue humain de l'aire 
visuelle temporale mediane (TM) du singe Rhesus - ; ses afferences proviennent a la fois du cortex 
(aires striees et extrastriees) et vraisemblablement aussi directement des voies magnocellulaires 
depuis le corps genicule lateral (fig. 1-26). La derive de 1'image retinienne sert de stimulus pour 
une modification tonique de la derive oculaire. L'aire temporale superieure mediane (TSM) est 
aussi impliquee dans la genese des mouvements de poursuite en reponse a un stimulus en mou- 
vement. Elle reqoit des informations sur les mouvements de la tete, ainsi que sur la commande des 
mouvements des yeux (copie difference), et par consequent joue un role central dans la genese 
des mouvements de poursuite destines a suivre une cible lorsque la tete est en mouvement. La 
reconnaissance et la selection de la cible sollicitent probablement des afferences supplementaires 
via les connexions reciproques au cortex parietal posterieur (homologue humaine de l'aire 7a 
chez le singe Rhesus). L'information provenant des aires TM et TSM passe par la portion pos- 
terieure de la capsule interne et se projette sur les noyaux dorsolateraux du pont et les noyaux 
lateraux du pont, dont le noyau reticulaire tegmental du pont. A partir de ces noyaux du pont, les 
projections se dirigent vers le cervelet (lobe flocculonodulaire et vermis dorsal), ainsi que vers 
les noyaux vestibulaires et les cellules Y (serie de cellules situees dans le pedoncule cerebelleux 
inferieur) (fig. 1-27). 

Les anomalies cliniques de la fonction de poursuite sont detaillees dans « Pathologies des sys- 
temes oculomoteurs » du chapitre 7. 



Figure 1-26 Representation schematique du systeme de la poursuite, avec les principaux centres 
corticaux et les principales voies intervenant dans le systeme de la poursuite oculaire. Ce schema 
ne montre pas les voies hypothetiques de la poursuite oculaire. Legendes : AOF : aire oculo- 
motrice frontale; C : cervelet; CVP : cortex visuel primaire; GP-TC : generateur de la poursuite 
du tronc cerebral; NPP : noyaux pontiques precerebelleux; NV : noyau vestibulaire; TM/TSM : 
aire temporale mediane/aire temporale superieure mediane. (Reproduit avec t'autorisation de Kline LB. 
Neuro-Ophthalmology Review Manual. 6th ed. Thorofare, NJ : Slack ; 2008 : 54.) 
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Figure 1-27 Schema hypothetique de I'organisation de la poursuite oculaire horizontale. Le cor- 
tex visuel primaire (VI) projette sur I'aire visuelle temporale mediane (TM) qui, chez I'humain, se 
trouve a la jonction temporo-occipito-parietale. L'aireTM se projette a son tour sur I'aire temporale 
superieure mediane (TSM) et sur I'aire oculomotrice frontale (AOF). La TSM regoit egalement des 
afferences de son homologue controlaterale. La TSM projette, via la portion retrolenticulaire de la 
capsule interne et la partie posterieure du pedoncule cerebral, vers le noyau dorsolateral du pont 
(NDLP). Le NDLP regoit aussi des afferences importantes de I'AOF pour la poursuite; ces afferen- 
ces cheminent dans la partie mediane du pedoncule cerebral. Le NDLP projette principalement de 
maniere controlaterale, sur le flocculus, le paraflocculus, et I'uvule ventrale du cervelet; il existe 
aussi des projections vers le vermis dorsal. Le flocculus se projette sur les noyaux vestibulaires 
(NV) homolateraux, qui en retour se projettent sur le noyau du VI contralateral. Noter que les cou- 
pes du tronc cerebral sont realisees dans des plans differents de ceux concernant les hemispheres 
cerebraux. (Reproduit avec I'autorisation de Leigh RJ, Zee DS. The Neurology of Eye Movements. 4th ed. New 
York : Oxford University Press; 2006.) 
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Tronc cerebral 

Les commandes supranucleaires pour les saccades et la poursuite finissent par atteindre le reseau 
neuronal du tronc cerebral (via le colliculus superieur et les ganglions de la base), ce qui va per- 
mettre les mouvements conjugues des deux yeux. Nous realisons ici une description des principa- 
les structures du tronc cerebral jouant un role dans le controle des mouvements des yeux. Dune 
maniere generale, les mouvements verticaux des yeux sont geres au niveau du mesencephale, 
tandis que les mouvements horizontaux sont geres au niveau du pont. Les saccades verticales 
et torsionnelles sont generees par les cellules a bouffees excitatrices du noyau rostral interstitiel 
du faisceau longitudinal median (riFLM) situees dans les pedoncules cerebraux. Au contraire, le 
controle vestibulaire des mouvements verticaux et de la poursuite verticale remonte du bulbe et du 
pont en direction du mesencephale en empruntant le faisceau longitudinal median. Les saccades 
horizontales sont generees par les cellules a bouffees excitatrices de la formation reticulee ponti- 
que paramediane (FRPP) ; et les mouvements horizontaux de poursuite naissent du noyau du VI, 
recevant lui-meme des connexions du cervelet vestibulaire (voir egalement le paragraphe consacre 
au cervelet, plus loin dans ce chapitre). 

Les mouvements verticaux sont sous le controle des pedoncules cerebraux. Le premier centre 
de controle est situe dans le riFLM (fig. 1-28). Cette zone reqoit des influx des noyaux vestibulaires 
medial et superieur passant par le faisceau longitudinal median, ou par d'autres voies de connexion 
internucleaires. II existe egalement d'autres zones dans la partie rostrale du mesencephale, telles 
que le noyau interstitiel de Cajal (NIC) et le noyau de Darkschewitsch, qui participent au controle 
de la verticalite. Les influx issus des cellules a bouffees peuvent provenir en partie de la FRPP, 
mais aussi du riFLM. Le NIC (integrateur neuronal pour les mouvements verticaux et torsion- 
nels) reqoit des signaux en provenance du riFLM et des noyaux vestibulaires, et projette ensuite 
sur les motoneurones des noyaux du III et du IV, en passant par la commissure posterieure. Les 
informations provenant du centre de la verticalite sont distributes aux noyaux du III et du IV. Les 
informations concernant les mouvements vers le haut croisent la ligne mediane au niveau de la 
commissure posterieure. Les lesions dans cette region du cerveau sont responsables d'un syndrome 
mesencephalique dorsal, entite clinique comprenant une atteinte des mouvements verticaux (les 
mouvements vers le haut etant le plus souvent touches), une skew deviation , une atteinte pupillaire 
dissociee touchant le reflexe photomoteur mais preservant le myosis a l'accommodation-convergence, 
une retraction des paupieres superieures et un nystagmus retractorius. Ce dernier, qui est mis en 
evidence en faisant fixer au patient un tambour optocinetique tournant vers le bas, represente une 
cocontraction simultanee des muscles droits medial et droit lateral (voir chapitre 9). 

Le centre de coordination des mouvements horizontaux est represente par le noyau du VI lui- 
meme, situe dans la partie dorsocaudale du pont (fig. 1-29). Ce noyau reqoit des influx toniques du 
canal semi-circulaire horizontal contralateral, apres avoir traverse les noyaux vestibulaires medial 
et lateral. La commande des neurones a bouffees est fournie par la FRPP qui est adjacente au noyau 
du VI et au faisceau longitudinal median. Les cellules a bouffees sont normalement inhibees par les 
neurones omnipauses situes dans le noyau du raphe interpose. On pense maintenant que l'initia- 
tion des saccades s'effectue par une inhibition supranucleaire des cellules omnipauses, permettant 
aux cellules a bouffees d'activer les centres du regard horizontal et du regard vertical (fig. 1-30). 
Pour generer un mouvement horizontal conjugue des deux yeux, la commande nerveuse doit etre 
envoyee au muscle droit lateral homolateral et au muscle droit medial contralateral. Le muscle 
droit lateral est directement innerve par le VI homolateral. Le muscle droit medial contralateral 
est sollicite par 1'intermediaire d' interneurones qui croisent la ligne mediane au niveau du pont, 
et remontent jusqu'au noyau du III contralateral en empruntant le faisceau longitudinal median. 
C'est pourquoi une atteinte du faisceau longitudinal median droit occasionne un deficit homo- 
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Figure 1-28 Schemas anatomiques resumant I'organisation des mouvements oculaires vers le 
haut et vers le bas (en rouge). A partir des canaux semi-circulaires, les nerfs vestibulaires (nv) vehi- 
culent le message aux noyaux vestibulaires (NV) ou s'effectue une synapse. L'afference remonte 
ensuite en empruntant le faisceau longitudinal median (FLM) et le pedoncule cerebelleux superieur 
(non represente ici) pour rejoindre le noyau du IV (IV), du III (III) et le noyau interstitiel de Cajal 
(NIC). (Pour faciliter la clarte, seules les projections vestibulaires excitatrices sont figurees ici.) Le 
noyau interstitiel rostral du faisceau longitudinal median (riFLM), situe dans la region en avant du 
noyau rouge, contient les cellules a bouffees des saccades. Ces cellules regoivent une inhibition 
par les cellules omnipauses du noyau du raphe interpose (NRI) situe dans le pont (pour la clarte 
du schema, cette projection est figuree ici seulement pour les mouvements vers le haut). Les 
neurones a bouffees du riFLM se projettent sur les motoneurones des noyaux du III et du IV, et 
envoient egalement des axones en direction du NIC. Chaque neurone du riFLM envoie aussi un 
axone collateral au muscle agoniste contralateral (loi de Hering). La projection vers les sous-noyaux 
des muscles elevateurs (droit superieur et oblique inferieur) peut §tre bilaterale grace a la presence 
d'axones collateraux qui croisent la ligne mediane au niveau du noyau du III. Les projections des 
neurones a bouffees inhibiteurs sont moins bien connues, et ne sont pas figurees sur ce schema. 
Les influx qui contribuent a la poursuite verticale et a la coordination ceil-tete rejoignent le noyau du 
III a partir des cellules du groupe y via le pedoncule cerebelleux superieur et un faisceau tegmental 
ventral qui croise la ligne mediane. Legendes : CP : commissure posterieure; Dt inf. : sous-noyau 
du droit inferieur; Dt sup. : sous-noyau du droit superieur; oi : sous-noyau de I'oblique inferieur; os : 
sous-noyau de I'oblique superieur. (D'apres Leigh RJ, Zee DS. The Neurology of Eye Movements. 4th ed. 
New York : Oxford University Press ; 2006.) 


lateral (de l'ceil droit) de l'adduction, souvent accompagne d'un nystagmus en abduction de l'ceil 
contralateral (oeil gauche). Ce tableau clinique porte le nom d 'ophtalmoplegie internudeaire (OIN). 
Pour plus de details sur l'ophtalmoplegie internudeaire, nous renvoyons le lecteur au paragraphe 
« Causes internucleaires de diplopie » du chapitre 8. 

La delivrance de 1'information tant peripherique (nerf cranien oculomoteur et son noyau) que 
centrale requiert un dialogue internudeaire au niveau du tronc cerebral. Le faisceau longitudinal 
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Figure 1-29 Schema anatomique representant la genese du signal pour les mouvements oculaires 
horizontaux. Au sein du noyau du nerf abducens (Noy. VI), se trouvent a la fois les motoneurones 
destines au VI qui innervent le muscle droit lateral homolateral (Dt. lat.) et les interneurones qui 
cheminent au sein du faisceau longitudinal median (FLM) contralateral pour rejoindre, au sein du 
noyau du III (Noy. Ill) les motoneurones destines au muscle droit medial (Dt. med.). Les afferen- 
ces provenant du canal semi-circulaire horizontal sont vehiculees par le nerf vestibulaire jusqu'aux 
noyaux vestibulaires (Noy. VIII), ou s'effectue un relais synaptique, d'ou naTt un signal excitateur 
destine au noyau contralateral du VI (Noy. VI) et une projection inhibitrice vers le noyau homolateral 
du VI. Les impulsions saccadiques destinees au noyau du VI proviennent des neurones a bouffees 
excitateurs (NBEx.) homolateraux et des neurones a bouffees inhibiteurs (NBInh.) controlateraux. 
Les NBEx. et les NBInh. sont situes au sein de la formation reticulee pontique paramediane (FRPP). 
Plus precisement, la FRPP comporte 3 noyaux, etales de la partie caudale du pont a la partie 
rostrale du bulbe : 1) le noyau reticulaire caudal du pont, qui contient les NBEx., 2) le noyau du 
raphe interpose, qui contient les cellules omnipauses, et 3) le noyau paragigantocellulaire dorsal, 
ou formation reticulee bulbaire (FRB), qui contient les NBInh. L'information concernant le maintien 
de la position de I'ceil apres la saccade (provenant de I'integrateur neuronal) est vehiculee par des 
neurones situes dans le noyau prepositus hypoglossi (NPH), juste a cote des noyaux vestibulaires, 
pour rejoindre ensuite le VI. Le sous-noyau du III destine au droit medial regoit egalement une com- 
mande pour les mouvements de vergence des yeux. Les coupes anatomiques situees sur la droite 
de la figure correspondent au niveau des fleches sur le schema de gauche. Legendes : VII : nerf 
facial; FAD : faisceau ascendant du noyau de Deiters (ou faisceau vestibulospinal); FTC : faisceau 
tegmental central; NVI : noyau vestibulaire inferieur; NVM : noyau vestibulaire medial; NVS : noyau 
vestibulaire superieur; PCI : pedoncule cerebelleux inferieur. (D'apres Leigh RJ, Zee DS. The Neurology 
of Eye Movements. 4th ed. New York : Oxford University Press ; 2006.) 
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Figure 1-30 Schema du reseau generateur de saccades au sein du tronc cerebral. Les motoneuro- 
nes destines aux muscles horizontaux regoivent la commande saccadique provenant des cellules a 
bouffees de la formation reticulee pontique paramediane (FRPP). Les motoneurones des muscles 
verticaux regoivent la commande saccadique des cellules a bouffees du noyau rostral interstitiel du 
faisceau longitudinal median (riFLM). Les deux groupes de cellules a bouffees sont sous le controle 
des cellules omnipauses situees dans le pont, au sein du noyau du raphe interpose (NRI). Une sac- 
cade est generee par I'inhibition des cellules omnipauses ; par consequent, il existe probablement 
des cellules jouant le role de verrou, qui regoivent une information des cellules a bouffees, et qui 
inhibent les cellules omnipauses jusqu'a ce que la saccade soit terminee. (D'apres Leigh RJ, Zee DS. 
The Neurology of Eye Movements. 4th ed. New York : Oxford University Press; 2006.) 


median est l'une des principales voies de communication entre les noyaux, s'etendant en deux 
rubans paralleles depuis la moelle epiniere jusqu'a une region du mesencephale situee en dor- 
somedial du noyau rouge et en rostral par rapport au noyau interstitiel de Cajal. La plupart des 
fibres qui constituent le faisceau longitudinal median proviennent des noyaux vestibulaires. Les 
projections en provenance du noyau vestibulaire superieur sont ipsilaterales, tandis que celles pro- 
venant du noyau vestibulaire medial sont controlaterales. Le faisceau longitudinal median vehicule 
egalement des interneurones issus du noyau du VI contralateral. Enfin, parmi les autres voies de 
la verticalite, on compte le pedoncule cerebelleux superieur et le tractus ascendant de Deiters. Cette 
derniere voie chemine lateralement au faisceau longitudinal median et vehicule les informations 
des noyaux vestibulaires homolateraux vers le sous-noyau du III destine au droit medial, modulant 
la reponse vestibulaire au cours de la fixation en vision de pres. 

Pour maintenir le regard en position excentree, il faut fournir aux muscles qui maintiennent 
l'oeil dans cette position une commande nerveuse tonique supplemental. Cette commande toni- 
que resulte de ('integration du signal de vitesse fourni par l'activite des neurones a bouffees. Pour les 
mouvements horizontaux, cette integration a lieu au sein du noyau prepositus hypoglossi (NPH), 
situe juste a cote du noyau vestibulaire median a la jonction pontomedullaire, en coordination avec 
le cervelet. Les pathologies qui atteignent l'integrateur neuronal (souvent metaboliques, associees 
a la consommation d'alcool ou d'anticonvulsivants) vont perturber le maintien du regard excentre, 
et se traduire cliniquement par un nystagmus du regard excentre. 

Systeme oculovestibulaire 

Les noyaux vestibulaires fournissent a la fois le principal controle infranucleaire de la motilite ocu- 
laire, et le principal influx tonique determinant la position des yeux. Le systeme est pourvu d'un 
des arcs reflexes les plus courts du systeme nerveux, permettant une reponse rapide et un delai de 
latence extremement court. Les cellules ciliees des canaux semi-circulaires (fig. 1-31) modulent 
l'intensite du signal qu'elles emettent en fonction des mouvements de l'endolymphe auxquels elles 
sont soumises. Ce signal est genere lors d'un changement de vitesse (acceleration de la tete) dans 
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Figure 1-31 Systeme vestibulaire. A. Schema du labyrinthe chez le mammifere. La Crete ampul- 
laire du canal semi-circulaire lateral est representee mais non legendee, avec le canal se projetant 
vers I'avant. B. Transduction du signal de mouvement par les cellules ciliees. Au repos, il existe un 
certain niveau de decharges de potentiels d'action de repos (centre). Les forces de cisaillement 
exercees sur les cellules ciliees declenchent une depolarisation si les stereocils sont devies vers 
le kinocil (represente par le cil le plus long, portant un point a son extremite) (dessin de gauche), 
ou une hyperpolarisation si les stereocils sont devies dans le sens oppose (dessin de droite). C'est 
ainsi que le taux de decharges est module au sein du nerf vestibulaire. (D'apres Leigh RJ, Zee DS. The 
Neurology of Eye Movements. 4th ed. New York : Oxford University Press ; 2006.) 


n'importe lequel des trois plans de l'espace. L'information est alors transmise aux noyaux vestibu- 
laires (situes lateralement dans la partie basse du bulbe) par le biais des nerfs vestibulaires inferieur 
et superieur. Les nerfs vestibulaires vehiculent egalement l'information en provenance des cellules 
ciliees des macules otolithiques de 1'utricule et du saccule. Les cristaux de carbonate de calcium 
constituant les otolithes repondent aux accelerations lineaires (la plus importante etant la gravite) 
afin d'orienter correctement le sujet. Le nerf vestibulaire et le nerf cochleaire (vehiculant l'influx 
en provenance du labyrinthe membraneux) forment la huitieme paire cranienne, qui traverse l'os 
petreux au niveau du meat auditif interne. Le VIII traverse l'espace sous-arachno'idien au niveau de 
Tangle pontocerebelleux. Enfin, l'information vestibulaire rejoint les noyaux vestibulaires (medial, 
lateral et superieur) au niveau du bulbe. L'influx tonique provenant du canal horizontal croise 
directement la ligne mediane vers le centre du regard horizontal contralateral, au sein du noyau 
du VI (partie basse du pont, en situation dorsomediane, juste en dessous du quatrieme ventricule). 
L'information tonique en provenance des canaux anterieur et posterieur (fig. 1-32) chemine en 
position rostrale a travers differentes formations internucleaires, jusqu'a se connecter au centre du 
regard vertical au niveau du mesencephale rostral. Les noyaux vestibulaires medial et inferieur, de 
meme que le noyau prepositus hypoglossi et le noyau olivaire inferieur, se projettent sur le nodulus 
(noyau central du cervelet) et Xuvule ventrale. Cette voie, qui projette en retour vers les noyaux 
vestibulaires, met en place une memoire des vitesses ; c'est grace a ce mecanisme que le signal ves- 
tibulaire peut etre maintenu au-dela de l'influx ponctuel des neurones vestibulaires primaires. 

Les pathologies resultant d'une atteinte de la fonction oculovestibulaire sont detaillees dans le 
paragraphe « Pathologies des systemes oculomoteurs», au chapitre 7. 


chapitre i : Anatomie neuro-ophtalmologique • 49 


PROJECTIONS EXCITATRICES EN PROJECTIONS EXCITATRICES EN 
PROVENANCE DU CANAL PROVENANCE DU CANAL 

SEMI-CIRCULAIRE ANTERIEUR SEMI-CIRCULAIRE POSTERIEUR 


PROJECTIONS EXCITATRICES EN 
PROVENANCE DU CANAL 
SEMI-CIRCULAIRE HORIZONTAL 




PROVENANCE DU CANAL 
SEMI-CIRCULAIRE ANTERIEUR 


PROVENANCE DU CANAL 


PROVENANCE DU CANAL 



SEMI-CIRCULAIRE POSTERIEUR SEMI-CIRCULAIRE HORIZONTAL 




Figure 1-32 Connexions directes sous-tendant le reflexe vestibulo-oculaire. Legendes : III : com- 
plexe nucleaire du III; IV : noyau du IV; VI : noyau du VI; XII : noyau du XII; CSCA : canal semi- 
circulaire anterieur; CSCH : canal semi-circulaire horizontal (ou lateral); CSCP : canal semi-circulaire 
posterieur; Dt inf. : muscle droit inferieur; Dt lat. : muscle droit lateral; Dt. med. : muscle droit 
medial; Dt. sup. : muscle droit superieur; FAD : faisceau ascendant du noyau de Deiters (ou fais- 
ceau vestibulospinal); FLM : faisceau longitudinal median; FTV : faisceau tegmental ventral; NIC : 
noyau interstitiel de Cajal; NPH : noyau prepositus hypoglossi; NVI : noyau vestibulaire inferieur; 
NVL : noyau vestibulaire lateral; NVM : noyau vestibulaire medial; NVS : noyau vestibulaire supe- 
rieur; 01 : muscle oblique inferieur; OS : muscle oblique superieur; PCS : pedoncule cerebelleux 
superieur. (Reproduit avec I'autorisation de Leigh RJ, Zee DS. The Neurology of Eye Movements. 3rd ed. New 
York : Oxford University Press; 1999.) 


Cervelet 

Une connexion particulierement importante est celle qu'effectue le systeme oculomoteur avec le 
cervelet vestibulaire. Ces structures vont permettre l'ajustement du gain de tous les mouvements 
oculomoteurs. Le gain peut etre defini comme le rapport entre l'influx sortant et l'influx entrant. 
Par exemple, garder les yeux stables dans l'espace tandis que la tete effectue une rotation necessite 
que les yeux bougent dans une direction opposee a celle de la tete, aux memes vitesse et distance; 
cela est considere comme un gain de 1. Le cervelet est sollicite pour ajuster le gain, afin de permettre 
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une compensation de lesions peripheriques (telles qu'un dysfonctionnement du nerf vestibulaire, 
par exemple lors dune nevrite vestibulaire). Un processus pathologique affectant directement le 
cervelet peut induire un accroissement ou une perte du gain des systemes regulant les mouvements 
oculomoteurs, comme le reflexe vestibulo-oculaire. Le cervelet comprend 1 ' archeocerebellum (la 
partie la plus caudale et inferieure, constitute du nodulus en position mediane et d'un flocculus de 
part et d'autre), \e paleocerebellum (comprenant le vermis, la pyramide, l'uvule et le paraflocculus) 
et le neocerebellum (comprenant le reste des hemispheres cerebelleux). Le lobe flocculonodulaire 
et une partie du paraflocculus constituent le cervelet vestibulaire. A cela, il faut ajouter deux autres 
noyaux cerebelleux importants pour l'oculomotricite, situes dans la substance blanche des hemis- 
pheres cerebelleux : le noyau dentele (lateral) et le noyau fastigial (medial). 

Une copie difference concernant la position des yeux est envoyee directement au cervelet a 
partir des voies de commande oculomotrices (possiblement par l'intermediaire des groupes de 
cellules des tractus paramedians au sein des noyaux vestibulaires), tandis qu'un signal d'erreur 
afferent arrive au cervelet via les fibres ascendantes provenant de 1'olive inferieure. Parmi les autres 
connexions au flocculus et au paraflocculus, on trouve 1 e faisceau des fibres moussues provenant 
des noyaux vestibulaires et du noyau prepositus hypoglossi. Les cellules de Purkinje au sein du 
paraflocculus dechargent au cours de la poursuite oculaire. Un signal d'erreur resulte d'une diffe- 
rence entre la vitesse programmee des globes oculaires et la vitesse de l'image retinienne, et active 
les neurones des lobules 6 et 7 du vermis dorsal; par consequent, le vermis dorsal, qui se projette 
sur le noyau fastigial, pourrait jouer un role dans l'initiation des saccades et de la poursuite. Le 
flocculus emet des projections en direction des noyaux vestibulaires superieur et medial. Le noyau 
fastigial a pour role de contrebalancer le desequilibre naturel entre les influx provenant des canaux 
semi-circulaires verticaux. La perte de la fonction fastigiale entraine un nystagmus battant vers le 
bas, puisque le desequilibre concernant les informations verticales entraine une derive lente vers 
le haut. Pour approfondir la discussion concernant le nystagmus et les autres desordres oculomo- 
teurs, le lecteur est invite a consulter le chapitre 9, « Nystagmus et autres mouvements oculaires 
anormaux». 

Nerfs oculomoteurs 

En dehors de toute stimulation nerveuse, les axes des globes oculaires sont en general discretement 
a moderement en divergence Fun par rapport a l'autre. La commande nerveuse de la motricite 
oculaire repose sur trois paires de nerfs craniens oculomoteurs : le III, le IV et le VI, qui innervent 
les six muscles oculomoteurs de chaque oeil (fig. 1-33). Le III innerve egalement le releveur de la 
paupiere superieure et le muscle sphincter de 1 'iris. 

Sauf pour l'oblique inferieur, 1 'innervation de chacun des muscles oculomoteurs s'effectue a 
environ un tiers de la distance entre l'insertion musculaire sur le globe et 1'apex. L'oblique inferieur 
reqoit son innervation a mi-chemin d'une boucle vasculaire parallele a la face laterale du muscle 
droit inferieur. Les six muscles oculomoteurs sont innerves par leur face interne, a l'exception de 
l'oblique superieur, pour lequel les branches du IV se terminent sur la face superieure (externe) 
du muscle. 

La presentation clinique des pathologies resultant d'une atteinte infranucleaire, fasciculaire et 
tronculaire des nerfs oculomoteurs est detaillee au chapitre 8. 

Nerf abduce ns (VI) 

Le VI emerge au niveau de la partie caudale du pont, sur sa face dorsale, juste en dessous du 
quatrieme ventricule. Les fibres du nerf facial font le tour de son noyau de maniere quasi circon- 
ferentielle, directement a proximite de la formation reticulee pontique paramediane et du faisceau 
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Figure 1-33 Vue laterale du trajet des nerfs III, IV et VI. (Illustration de Dave Peace.) 

longitudinal median (fig. 1-34). Le noyau contient a la fois des motoneurones primaires et des 
interneurones qui croisent la ligne mediane pour rejoindre le noyau du III en passant par le fais- 
ceau longitudinal median. Par consequent, un processus pathologique affectant le noyau du VI 
est responsable dune paralysie du regard homolaterale. Le VI (constitue d' environ 4000 a 6000 
axones) suit ensuite une direction ventrale et discretement laterale, mediale par rapport au noyau 
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Figure 1-34 Trajet intra-axial des nerfs oculomoteurs au niveau du pont et du mesencephale. Noter 
les rapports etroits avec le cervelet et les nerfs craniens V et VII. (Illustration de Craig A. Luce.) 
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de l'olive superieure, et emerge a la face ventrale du pont, dans sa partie caudale. Dans son trajet 
fasciculaire au sein du tronc cerebral, le VI est proche du faisceau spinal du trijumeau, et traverse 
le faisceau corticonucleaire. A sa sortie du tronc cerebral, le VI chemine au sein des espaces sous- 
arachnoidiens a la surface du clivus, depuis Tangle pontocerebelleux jusqu'a la portion posterosu- 
perieure de la fosse cerebrale posterieure. Le nerf perce alors la dure-mere environ 1 cm en dessous 
de l'apex petreux et chemine sous le ligament petroclinoidien (ligament de Gruber, qui relie la 
pyramide petreuse a la clino'ide posterieure) jusqu'a entrer dans le canal de Dorello. Au sein de ce 
canal, le VI chemine aux cotes du sinus petreux inferieur. En situation extradurale, le nerf chemine 
au coeur du sinus caverneux (c'est le seul nerf cranien a cheminer dans Tespace meme du sinus 
caverneux), ou il a un trajet parallele au segment horizontal de la carotide interne. II est rejoint 
sur un court trajet par des branches sympathiques issues de la paroi de la carotide interne dans sa 
portion intrapetreuse. Lorsqu'il atteint la portion anterieure du sinus caverneux, le VI passe dans 
la fissure orbitaire superieure (fig. 1-35) et au travers de Tanneau de Zinn (voir fig. 1-3C) avant de 
penetrer la face interne du muscle droit lateral. 


Nerftrochleaire (IV) 

Le noyau du IV se trouve au sein de la substance grise, dans la partie dorsale et caudale du 
mesencephale, juste en dessous de Taqueduc, a cote du noyau du III, qui se situe un peu plus haut 
dans le mesencephale (voir fig. 1-34). La portion intra-axiale (ou fasciculaire) du IV est tres courte, 
avec un trajet vers Tarriere autour de la substance grise periaqueducale, puis elle croise la ligne 
mediane juste en dessous du colliculus inferieur, lui-meme situe en dessous de la glande pineale. 
Le IV est le seul nerf cranien a emerger a la face dorsale du tronc cerebral, et c'est le nerf cranien 
qui a le plus long trajet non protege en intracranien (ce qui le rend probablement vulnerable lors 
des traumatismes). Au sein de Tespace sous-arachnoidien, le IV (qui contient environ 2000 fibres) 
contourne le tronc cerebral, puis chemine juste en dessous du bord de la tente du cervelet (portion 
de son trajet oil il peut aisement etre lese pendant une intervention neurochirurgicale abordant la 
tente du cervelet). 

Juste en dessous de Tinsertion anterieure de la tente du cervelet, le IV penetre dans la partie 
laterale du sinus caverneux, en dessous du III. Parfois entoure a ce niveau par une gaine, le IV se 
dirige vers l'avant dans la paroi laterale du sinus caverneux. Le IV enjambe alors le III de faqon a 
gagner la fissure orbitaire superieure en haut et en dehors de Tanneau de Zinn. Puis il passe a proxi- 
mite du nerf optique, et atteint le muscle oblique superieur au niveau de Torbite superomediale. 

Nerf oculomoteur (III) 

Le noyau du III est situe en position dorsale au sein du mesencephale, sous Taqueduc reliant le 
troisieme au quatrieme ventricule (voir fig. 1-35). Le complexe nucleaire lui-meme est compose 
d'une serie de sous-noyaux qui ont chacun une fonction bien specifique. En position dorsale, le 
noyau caudal central est une structure mediane qui innerve les deux releveurs de la paupiere. 
En position rostral e, le noyau d'Edinger-Westphal est une structure paire qui commande le mus- 
cle sphincter de l'iris et les muscles ciliaires destines a Taccommodation. Le complexe medial, 
qui siege en position ventrale, contient trois sous-noyaux qui jouent des roles differents dans la 
fonction du muscle droit medial. L'un de ces sous-noyaux pourrait etre mis en jeu, via la forma- 
tion reticulee mesencephalique, par la presence d'une disparite temporelle au niveau de la retine, 
indiquant qu'une cible est proche. Il existe egalement des voies qui relient les noyaux reticulaires 
tegmentaux du pont au vermis cerebelleux, au flocculus et au noyau fastigial. Le sous-noyau du 
droit inferieur se situe en position dorsale et rostrale. Le sous-noyau de Toblique inferieur est 
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lateral, entre le sous-noyau du droit inferieur et le sous-noyau du droit medial. Les fibres sortent 
en position ventrale, en suivant le trajet des fibres destinees au droit medial, au droit inferieur et 
a la pupille et au corps ciliaire. Les fibres issues du sous-noyau du droit superieur, situees pro- 
ches de la ligne mediane, croisent la ligne mediane avant de rejoindre en position ventrale les 
fibres destinees au releveur de la paupiere superieure ; il faut se rappeler que le IV croise aussi la 
ligne mediane et va innerver l'oblique superieur contralateral. Au sein du mesencephale, le III 
est constitue dune branche superieure (destinee au droit superieur et au releveur de la paupiere 
superieure) et dune branche inferieure (destinee au droit medial, au droit inferieur, a l'oblique 
inferieur, et au muscle constricteur de l'iris ainsi qu'au corps ciliaire), mais la veritable division 
anatomique des deux branches est effective au niveau de la portion anterieure du sinus caverneux, 
voire de la fissure orbitaire superieure. 

Le III fasciculaire traverse le tegmentum mesencephalique (passant tres proche du noyau 
rouge et possiblement a travers lui), la substance noire et les faisceaux corticospinaux au sein 
des pedoncules cerebraux. Les tres nombreuses fibres - pres de 15 000 - emergent a la face ven- 
trale des pedoncules cerebraux. Bien qu'apparaissant comme une seule structure dans l'espace 
sous-arachno'idien, tout comme au sein du tronc cerebral, le nerf possede une organisation 
topographique tres precise de ses fibres. Dans l'espace sous-arachno’idien, le nerf passe entre 
1'artere cerebelleuse superieure (en dessous) et 1'artere cerebrale posterieure (au-dessus) et il 
est vascularise par des branches de ces deux vaisseaux, ainsi que par des branches destinees a 
la tente du cervelet, issues du tronc meningo-hypophysaire. Le nerf a ensuite un trajet legere- 
ment oblique par rapport au bord de la tente du cervelet, parallele et lateral au trajet de 1'artere 
communicante posterieure. Les fibres a destinee pupillaire sont generalement situees en posi- 
tion superficielle dorsomediale, oil elles sont particulierement vulnerables a la compression. 
L 'uncus, qui est la portion la plus interne du lobe temporal, est situe juste au-dessus de la 
tente du cervelet et du III dans les espaces meninges. Une lesion sustentorielle unilateral peut 
entrainer un engagement de l'uncus au travers de l'orifice de la tente, qui vient alors comprimer 
le III homolateral. 

Le nerf penetre dans son propre canal dural au niveau de la portion posterieure du sinus 
caverneux, juste au-dessus du IV. Il evolue alors dans la paroi du sinus caverneux, oil il se divise 
en deux branches superieure et inferieure. Les deux branches penetrent dans l'orbite a travers 
la fissure orbitaire superieure, puis atteignent l'anneau de Zinn. La branche superieure chemine 
vers l'avant en situation intraconique, et innerve d'abord le droit superieur, puis le releveur de la 
paupiere superieure par sa face inferieure. La branche inferieure envoie des fibres parasympathi- 
ques au ganglion ciliaire dans l'apex orbitaire, environ 10 mm en avant de l'anneau de Zinn et en 
dehors du nerf optique. Au sein du ganglion ciliaire, les fibres destinees au sphincter de l'iris et au 
corps ciliaire effectuent un relais synaptique. Les fibres accompagnent ensuite la branche destinee 
a l'oblique inferieur. Les fibres destinees a l'accommodation et a l'innervation du corps ciliaire sont 
a peu pres 9 a 10 fois plus nombreuses que celles destinees a la constriction de l'iris. Cette diffe- 
rence est peut-etre l'un des supports anatomiques de la dissociation de la reaction pupillaire a la 
lumiere (RPM) et lors de la convergence (myosis-accomodation) observee dans la pupille d'Adie 
(voir chapitre 10). 

Bhatti MT, Eisenschenk S, Roper SN, Guy JR. Superior divisional third cranial nerve paresis : cli- 
nical and anatomical observations of 2 unique cases. Arch Neurol. 2006; 63(5) : 771-776. 

Leigh RJ, Zee DS. The Neurology of Eye Movements. 4 th ed. New York : Oxford University Press ; 

2006. 

Rhoton AI, Natori Y. The Orbit and Sellar Region : Microsurgical Anatomy and Operative 
Approaches. New York : Thieme; 1996. 
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Figure 1-35 A. Trajet des nerfs oculomoteurs au sein des espaces sous-arachnoTdiens. Noter les 
rapports entre les nerfs craniens et les structures durales environnantes, en particulier la tente du 
cervelet et la dure-mere du clivus. Les nerfs penetrent dans des canaux duraux a la partie poste- 
rieure du sinus caverneux pour le III, au niveau de la tente du cervelet pour le IV, et le long du clivus 
pour le VI. B. Rapport entre les nerfs oculomoteurs et les principaux vaisseaux. Noter le passage du 
III entre I'artere cerebelleuse superieure en dessous, et I 'artere cerebrale posterieure au-dessus. 
La vascularisation du III provient de branches issues de I'artere communicante posterieure, tres 
proche du tronc nerveux du III. Le VI chemine egalement non loin de I'artere cerebelleuse antero- 
inferieure, une des principales branches issues du tronc basilaire. 
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Figure 1-35 (suite) C. Trajet des nerfs oculomoteurs au sein du sinus caverneux. Le III et le IV 
cheminent dans la paroi laterale du sinus caverneux, aux cotes du V, et du V 2 . Le VI, lui, reste tres 
proche de la carotide interne, au sein de la cavite du sinus caverneux lui-meme. En evoluant vers 
la partie anterieure du sinus caverneux et la fissure orbitaire superieure, le V, (nerf ophtalmique) 
se divise en trois branches : lacrymale, frontale et nasociliaire. Les nerfs lacrymal et nasociliaire 
passent au-dessus des nerfs III et IV en les croisant. Le III se divise en branches superieure et infe- 
rieure, qui croisent le IV en inferieur avant de penetrer dans I'apex orbitaire au travers de I'anneau 
de Zinn. Legendes : ACA : artere communicante anterieure; ACI : artere carotide interne; Clin, 
ant. : clinoTde anterieure; R. inf. p.s. : racine inferieure de la petite aile du sphenoTde. (Illustration de 
Craig A. Luce.) 


Muscles oculomoteurs 

La voie finale commune qui determine la position de l'oeil dans l'orbite est constitute de l'ensemble 
des tissus mous qui entourent le globe oculaire. En plus des muscles oculomoteurs, on compte le 
nerf optique, la capsule de Tenon, les vaisseaux sanguins et la conjonctive anterieure. (L' anatomie 
de l'orbite est detaillee dans la Section 7 du BCSC, Orbit, Eyelids, and Lacrimal System [Orbite, 
paupieres et systeme lacrymal].) 

II existe six muscles oculomoteurs : quatre muscles droits (droit lateral, droit medial, droit 
superieur et droit inferieur) et deux muscles obliques (oblique superieur et oblique inferieur). Les 
muscles droits, tout comme le muscle releveur de la paupiere superieure, s'inserent sur I'anneau de 
Zinn, condensation tissulaire autour du nerf optique a I'apex orbitaire. Ils se dirigent ensuite vers 
l'avant dans des aponevroses qui sont reliees entre elles par les septa intermusculaires, pour finale- 
ment passer a travers la capsule de Tenon et s'inserer en avant sur la sclere, a une distance variable 
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du limbe (distance croissante du droit medial aux droits inferieur et lateral, et au droit superieur ; 
c'est la spirale de Tillaux). Les muscles droits sont aussi maintenus en position par les attaches du 
septum au perioste periorbitaire, qui jouent le role de poulies. 

Les deux muscles obliques s'inserent a la partie posterolaterale du globe oculaire. L'origine ana- 
tomique de l'oblique inferieur est situee au niveau de la periorbite anteromediale, a proximite de la 
marge posterieure de la fosse lacrymale. L'origine fonctionnelle de l'oblique superieur est la trochlee, 
structure agissant comme une poulie, situee dans une encoche du rebord orbitaire superomedial. 
L'oblique superieur chemine vers l'avant au sein de 1'orbite superomediale en direction de la tro- 
chlee, puis son tendon change de direction a ce niveau, inversant alors la direction de son action. 

Les muscles oculomoteurs sont de dimensions differentes : l'oblique inferieur est le plus fin, 
et le droit medial le plus gros. Par consequent, en condition d'innervation tonique normale, le 
muscle droit medial, qui est le plus fort, a tendance a diminuer la divergence spontanee des globes 
oculaires. 

Chacun des muscles oculomoteurs est constitue d'une serie de sarcomeres qui vont former 
les fibres musculaires. Les fibrilles au sein des muscles oculomoteurs sont de deux types : les fibres 
a contraction rapide , et les fibres d contraction lente, ou fibres toniques. Les fibres toniques sont 
innervees par une serie de jonctions neuromusculaires en grappe, tandis que les fibres rapides pos- 
sedent chacune une jonction neuromusculaire propre, dite en plaque. Les myofibrilles oculaires et 
leurs connexions neuromusculaires sont tres particulieres. Leur hyperspecialisation les distingue 
des fibres du muscle cardiaque, des muscles lisses, ou des muscles squelettiques, ce qui explique 
que certaines maladies musculaires atteignent preferentiellement les muscles oculomoteurs, ou au 
contraire les epargnent. 

La fonction du muscle droit lateral est d'amener le globe en abduction. De meme, le droit 
medial amene le globe en adduction. Chacun des autres muscles oculomoteurs a une action princi- 
pale, une action secondaire et une action tertiaire, qui varient en fonction de la position du regard 
(fig. 1-36). L'action principale du droit superieur est l'elevation. Au fur et a mesure que le globe se 
tourne en dedans, il devient de plus en plus incyclotorteur et adducteur. De meme, en abduction, 
faction principale du droit inferieur est l'abaissement du globe, mais au fur et a mesure que l'oeil 
se porte en dedans, il devient de plus en plus excyclotorteur et adducteur. L'action principale de 
l'oblique superieur est l'incyclotorsion et l'abduction, mais plus l'oeil est porte en dedans, plus son 
action d'abaissement est forte. L'oblique inferieur (qui s'insere egalement en retro-equatorial sur le 
globe) a une action principale d'excyclotorsion et d'abduction, et devient elevateur en adduction. 
Les muscles droit superieur et oblique superieur sont done incyclotorteurs, et les muscles droit 
inferieur et oblique inferieur, excyclotorteurs. Les obliques sont abducteurs, et les muscles droits 
verticaux sont adducteurs. L'action des muscles oculomoteurs et leur description sont developpees 
dans la Section 6 du BCSC, Pediatric Ophthalmology and Strabismus ( Ophtalmologie pediatrique et 
strabisme). Les causes de dysfonctionnement des muscles oculomoteurs sont detaillees au chapitre 
8, consacre a la diplopie. 


Sensibilite et motricite de la face 

Bien que 1'importance pour la fonction visuelle des nerfs II, III, IV et VI soit evidente, le nerf triju- 
meau (V) et le nerf facial (VII) sont aussi essentiels et souvent impliques dans la pathologie neuro- 
ophtalmologique. Par exemple, le fonctionnement normal du V est indispensable pour prevenir 
une atteinte de la cornee. La perte complete de la sensibilite corneenne peut meme s'accompagner 
d'une croissance anormale de lepithelium corneen (keratite neurotrophique liee a l'absence de 
facteurs de croissance secretes par les neurones). 
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Figure 1-36 Actions des muscles oculomoteurs : action principale, action secondaire et action 
tertiaire. CEil droit. (Illustration de Christine Gralapp.) 

Rhoton AI, Natori Y. The Orbit and Sellar Region : Microsurgical Anatomy and Operative 
Approaches. New York: Thieme; 1996. 

Nerf trijumeau (V) 

Le trijumeau se termine sur les noyaux du V. Le complexe nucleaire du V setend du mesencephale 
jusqua la moelle cervicale, et comprend un noyau principal sensitif, un noyau mesencephalique et 
un noyau spinal (fig. 1-37). Le noyau principal est dans le pont, plus externe que le noyau moteur 
(portion la plus rostrale du complexe trigemine si Ton exclut le noyau mesencephalique), et repoit 
l'information concernant le tact fin de la face et des muqueuses. II projette ensuite vers le noyau 
ventral posterieur du thalamus contralateral. De la, la projection se poursuit en direction du gyrus 
postcentral (fig. 1-38). Le noyau mesencephalique est destine a traiter l'information proprioceptive 
et du tact profond en provenance des muscles de la face, y compris les muscles de la mastication 
et les muscles oculomoteurs. Enfin, le noyau spinal setend vers l'extremite caudale jusqu'au niveau 
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Figure 1-37 Schema de I'innervation centrale et peripherique du V. (Reproduit avec I'autorisation de 
Kline LB. Neuro-Ophthalmology Review Manual. 6th ed. Thorofare, NJ : Slack ; 2008 : 174.) 


de la vertebre C4, et traite l'information thermoalgique. II existe une somatotopie au sein du noyau 
spinal : les fibres se distribuent du pole ventral au pole dorsal de VI a V3, et en rostrocaudal en 
partant de la region periorale, innervee en peripherie par les trois branches du V du fait de la soma- 
totopie en peau d'oignon. Les differents noyaux sensitifs du trijumeau projettent vers le thalamus 
contralateral, puis le gyrus postcentral (aire sensorielle primaire). Le noyau moteur du V se situe 
dans le pont, en dedans du noyau sensitif. Le noyau moteur commande les muscles de la mastica- 
tion (muscle temporal, muscle pterygoidien et muscle masseter), le muscle tenseur du tympan (qui 
tend le tympan par l'intermediaire du marteau dans l'oreille moyenne, par un arc reflexe declenche 
par les bruits intenses), le muscle tenseur du voile du palais (qui commande la luette), le muscle 
mylohyoidien et le chef anterieur du muscle digastrique (deux muscles du cou). 

Les faisceaux du V penetrent dans le tronc cerebral par la face ventrale du pont, et ont un 
trajet extra-axial dans l'espace sous-arachnoidien qui les conduit juste au-dessus de la pyramide 
petreuse, oil ils traversent la dure-mere. Au sein de l'espace sous-arachnoidien, les racines du triju- 
meau viennent souvent au contact de l'artere cerebelleuse superieure. Cette contiguite est parfois 
responsable dune nevralgie du trijumeau (douleur faciale atypique, detaillee au chapitre 12), qui 
peut alors faire l'objet dune decompression microvasculaire chirurgicale. La vascularisation du V 
repose sur des branches de l'artere cerebelleuse superieure, de l'artere pontine et de l'artere cere- 
belleuse antero-inferieure. 

Les trois branches du V effectuent un relais synaptique au sein du ganglion de Gasser, situe 
dans les espaces extraduraux, au niveau du plancher de la fosse cerebrale moyenne (cavum de 
Meckel) (fig. 1-39). 
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Figure 1-38 Connexions ascendantes provenant du noyau principal sensitif du V. NVPL : noyau 
ventral posterolateral; NVPM : noyau ventral posteromedial. (Reproduit avec I'autorisation de Nolte J. 
The Human Brain : An Introduction to Its Functional Anatomy. 4th ed. St Louis : Mosby; 1998.) 
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Figure 1-39 Nerfs sensitifs au niveau de I'orbite, vue laterale. (Illustration de Dave Peace.) 

Le nerf ophtalmique (VJ est la branche la plus anterieure a la sortie du ganglion de Gasser. 
II chemine vers 1'avant au sein de la paroi laterale du sinus caverneux, juste en dessous du IV. A 
l'approche de la fissure orbitaire superieure, alors en situation extradurale, il se divise en trois 
branches principales : lacrymale, frontale et nasociliaire. II existe egalement de petites branches qui 
innervent la dure-mere de la partie anterieure de la fosse cerebrale moyenne : le sinus caverneux, la 
region parasellaire, la tente du cervelet, et la dure-mere de l'apex petreux. Ces branches innervent 
aussi le plancher de la fosse cerebrale anterieure : la faux du cerveau et les parois des gros vaisseaux 
de la base du crane. 

Le nerf lacrymal et le nerf frontal penetrent a l'interieur de l'apex orbitaire en dehors de l'anneau 
de Zinn. Le nerf frontal passe discretement en dedans pour rejoindre ensuite I'orbite superieure, 
juste en dessous de la periorbite et juste au-dessus du muscle releveur de la paupiere superieure. II 
finit par se diviser en branche supraorbitaire et supratrochleaire, qui vont innerver le front, le sinus 
frontal et la paupiere superieure (ainsi que la conjonctive). Le nerf lacrymal chemine egalement vers 
1'avant de I'orbite superolaterale au-dessus du droit lateral, et va innerver la glande lacrymale et une 
petite zone cutanee en temporosuperieur de I'orbite. La branche nasociliaire est la seule qui penetre 
dans l'espace intraconique au travers de l'anneau de Zinn. Avant de penetrer dans I'orbite, la branche 
nasociliaire est rejointe par les fibres sympathiques qui accompagnaient le VI apres avoir quitte la 
paroi de la carotide interne. La branche nasociliaire traverse le ganglion ciliaire puis se dirige vers 
1'avant, pour aller innerver le globe oculaire par l'intermediaire des nerfs ciliaires court posterieur et 
long posterieur. Avant d'atteindre le globe, des branches de la division nasociliaire passent au travers 
des foramens ethmoidaux anterieur et posterieur et vont innerver une partie du sinus ethmoidal, 
la paroi laterale du nez et la peau du nez. Cette co-innervation du globe et de la peau du nez rend 
compte du signe de Hutchinson. Celui-ci peut etre observe en cas de lesion zosterienne, ou la pre- 
sence d'une lesion cutanee sur le nez expose le patient a un risque plus eleve d'atteinte corneenne, 
compte tenu du tropisme neurotrophique de ce virus. 

Les branches terminales du nerf nasociliaire au sein de la cornee comportent une des concen- 
trations de terminaisons nerveuses sensitives les plus elevees de 1'organisme. Ces fibrilles nues 
s'insinuent entre les cellules des quatre couches basales de l'epithelium et constituent le support 
anatomique de la tres grande sensibilite de la cornee. 

La division maxillaire (VJ se dirige vers 1'avant dans la paroi laterale inferieure du sinus caver- 
neux, jusqu'a gagner le foramen rond, situe juste en dessous de la fissure orbitaire superieure. Avant 
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que le V 2 ne penetre dans ce canal, le nerf meninge moyen sen detache, et va innerver la dure-mere 
de la partie laterale de la fosse cerebrale posterieure. Au-dela du foramen rond, le V 2 entre dans la 
fosse pterygomaxillaire, situee en dessous de la fissure orbitaire superieure. Deux nerfs pterygo- 
palatins assurent la sensibilite du nasopharynx, du palais mou et du palais dur, et une partie de la 
cavite nasale. Les nerfs alveolaires posterieurs innervent les gencives et molaires superieures. Le 
nerf zygomatique penetre dans l'orbite a travers la fissure orbitaire inferieure, et se divise en nerf 
zygomaticofacial et nerf zygomaticotemporal, qui assurent la sensibilite de la partie laterale de la 
face (fig. 1-39). Le nerf maxillaire poursuit sa course vers l'avant au sein d'un canal situe entre l'or- 
bite au-dessus et le sinus maxillaire en dessous, et sort par le foramen infraorbitaire (tout comme 
le nerf infraorbitaire), en dessous du rebord orbitaire inferieur. II se divise ensuite en branches 
palpebrale, nasale et labiale. La sensibilite de la joue, de la paupiere superieure, des gencives et des 
dents de la machoire superieure est assuree par cette branche. 

La branche mandibulaire (VJ traverse le foramen ovale, lateral au foramen lacerum et medial 
au foramen epineux (dans lequel passe l'artere meningee moyenne). Le V 3 innerve la peau de la 
machoire inferieure, et contient egalement le contingent moteur du V, destine aux muscles de la 
mastication et du cou. Une atteinte de la branche motrice resulte en une deviation controlaterale 
de la machoire fermee (resultant de la faiblesse du muscle temporal) et une deviation ipsilaterale 
de la machoire ouverte (secondaire a la faiblesse du muscle pterygoidien lateral). 


Nerf facial (VII) 

Le nerf facial commande la motricite des muscles de la face. La commande des mouvements 
volontaires de la face prend naissance au niveau du gyrus precentral , comme les autres mou- 
vements volontaires. Les faisceaux passent ensuite par la capsule interne et les pedoncules 
cerebraux, aux cotes des autres faisceaux corticobulbaires. Les neurones moteurs destines a la 
partie superieure de la face resolvent une commande provenant de chacun des deux hemisphe- 
res (innervation bilaterale), alors que la musculature de la partie inferieure de la face re^oit une 
commande nerveuse seulement du cortex contralateral. Le noyau du facial repoit egalement des 
afferences provenant des ganglions de la base du systeme extrapyramidal, qui est responsable des 
clignements des paupieres involontaires, et des clignements anormaux que Ton observe frequem- 
ment dans les syndromes parkinsoniens (alteration de 1'inhibition du reflexe de clignement). Des 
projections en provenance du colliculus superieur transitant par les noyaux du raphe ont ete 
identifiees, qui reduisent l'excitabilite des neurones du V associes au reflexe de clignement. En 
retour, le colliculus superieur reqoit un signal inhibiteur medie par le GABA provenant de la pars 
reticulata du locus niger. 

Les fibres motrices du noyau du VII naissent du tegmentum de la partie caudale du pont, en 
position ventrolaterale par rapport au noyau du VI, et mediale par rapport au sous-noyau spinal du 
V (fig. 1-40). Le sous-noyau dorsal reqoit une innervation bilaterale et innerve la partie superieure 
de la face ; le sous-noyau lateral (lui-meme innerve par le faisceau corticobulbaire contralateral) 
innerve la partie inferieure de la face. La partie fasciculaire du VII contourne le noyau du VI en 
position dorsomediale, et cree une protrusion sur le plancher du quatrieme ventricule (le genou 
du nerf facial en intra-axial, et le colliculus du nerf facial sur le plancher du quatrieme ventricule). 
Le VII sort a la face ventrolaterale du pont aux cotes du nerf intermediaire (Vllbis), qui contient 
les fibres sensitives du facial et les fibres viscerales efferentes (voir « Voie parasympathique » plus 
loin dans ce chapitre). Le VII chemine ensuite dans les espaces sous-arachnoidiens en avant et en 
dehors, pour penetrer dans le meat auditif interne aux cotes des nerfs vestibulaires superieur et 
inferieur, et du nerf auditif (ou cochleaire). 
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Figure 1-40 Anatomie fonctionnelle du nerf facial (VII), et diagnostic d'une atteinte faciale periphe- 
rique. Bien que le VII ait un trajet long et sinueux, la localisation de I'atteinte peut etre deduite a 
partir de la presentation clinique du deficit. Le VII a une fonction principalement motrice. Son noyau 
est situe dans le pont. II a d'abord un trajet dorsomedial, et vient enserrer le noyau du VI. Apres 
cette boucle autour du noyau duVI, le VII reste proche du VI fasciculaire. II emerge du pont dans 
Tangle pontocerebelleux, a proximite du V, du VI et du VIII. Le VIII, la branche motrice du VII et le 
nerf intermediaire (racine sensorielle et parasympathique du VII) penetrent ensuite dans le meat 
auditif interne. Les cellules sensorielles situees dans le ganglion genicule poursuivent leur trajet 
au sein de la corde du tympan, qui vehicule les fibres du gout. Les fibres peripheriques du nerf 
intermediaire initient la secretion salivaire, lacrymale et muqueuse. (Reproduit avec I'autorisation de 
Gilden DH. Clinical practice : Bell's palsy. N Engl J Med. 2004; 351 : 1327.) 


Au sein de l'os petreux, le VII penetre dans le canal de Fallope, qui comporte trois segments 
(labyrinthique, tympanique et mastoidien) cheminant a proximite immediate des canaux semi-cir- 
culaires. Les fibres parasympathiques destinees a la glande lacrymale se separent du VII au niveau 
du ganglion genicule pour cheminer aux cotes du nerf grand petreux superficiel. Le nerf stapedien 
innerve le muscle stapedien, et la corde du tympan achemine Tinnervation parasympathique des- 
tinee a la glande sous-maxillaire et les fibres afferentes provenant des deux tiers anterieurs de la 
langue. Ces dernieres sont responsables du gout au niveau de la portion anterieure de la langue, et 
font synapse au niveau du ganglion genicule. 
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La branche principale du VII sort de la boite cranienne par le foramen stylomasto'idien, 
en arriere du processus styloide a la base de la masto'ide. Le contingent extracranien du nerf 
chemine entre les deux lobes superficiel et profond de la glande parotide, oil il se divise en deux 
branches : la branche temporofaciale en superieur, et la branche cervicofaciale, plus petite, en 
inferieur. Ces branches vont elles-memes se diviser de maniere variable en cinq branches majeu- 
res : les branches temporale, zygomatique, infraorbitaire, buccale et mandibulaire. Les branches 
infraorbitaire et buccale peuvent contribuer de maniere variable a l'innervation de l'orbiculaire. 

Paupieres 

Les muscles des paupieres comportent un contingent orbitaire (responsable de la fermeture volon- 
taire des paupieres) et un contingent palpebral. Les muscles palpebraux sont ensuite separes en 
muscle pretarsal (en majorite des fibres intermediaires a contraction rapide, pour le clignement 
normal) et muscle preseptal. Cette separation entre les deux contingents s'effectue au niveau du pli 
palpebral superieur, situe a environ 6 a 7 mm au-dessus de la marge palpebrale. Le pli palpebral 
superieur est forme par l'insertion de 1'aponevrose du releveur de la paupiere superieure au niveau 
de la peau de la paupiere. La fermeture des paupieres est caracterisee par une activite accrue du 
muscle orbiculaire et une inhibition du muscle releveur de la paupiere superieure. Lequilibre 
entre l'activite tonique de l'orbiculaire et l'activite du releveur de la paupiere superieure determine 
le degre d'ouverture de la paupiere superieure. Les anomalies des paupieres rencontrees en patho- 
logie neuro-ophtalmologique sont discutees au chapitre 11. Davantage de details sur l'anatomie 
des paupieres, avec illustrations a l'appui, sont disponibles dans la Section 7 du BCSC : Orbit, 
Eyelids, and Lacrimal System (Orbite, paupieres et systeme lacrymal). 


Sy steme nerveux autonome 

Le systeme nerveux autonome est aussi essentiel au fonctionnement normal du systeme visuel. 
En particulier, les branches du systeme parasympathique jouent un role central pour la fonction 
lacrymale; et la taille de la pupille est determinee par lequilibre entre le tonus sympathique destine 
au muscle dilatateur de l'iris, et parasympathique destine au muscle sphincter de l'iris. Les muscles 
retracteurs des paupieres accessoires, y compris le muscle de Muller dans la paupiere superieure, 
re^oivent egalement une innervation sympathique. 

Voie sympathique 

L'activite sympathique prend naissance dans la region posterolaterale de l'hypothalamus. L'activite 
de l'hypothalamus est influencee par des signaux du cortex frontal, du cortex sensorimoteur, du 
cortex occipital et du systeme limbique (gyrus cingulaire). La voie sympathique a destinee ocu- 
laire est divisee en trois segments (fig. 1-41). Les neurones de premier ordre de la voie sympathi- 
que ont un trajet descendant, suivant le reste du contingent sympathique, superficiels au sein de 
la colonne anteromediale au travers du tronc cerebral jusqu'a la moelle epiniere. Au niveau de la 
moelle cervicale, les fibres sympathiques continuent leur trajet au sein de la colonne intermedio- 
laterale. Finalement, elles etablissent leur synapse dans le centre ciliospinal de Budge- Waller, situe 
entre C8 et T2. 

Les neurones de deuxieme ordre quittent la moelle epiniere en suivant les rameaux ventraux 
des racines C8 a T1-T2, avant de rejoindre le plexus sympathique paravertebral. Ils remontent 
ensuite en position rostrale, et une partie des fibres passe sous l'anse sous-claviere a proximite du 
tronc arteriel brachiocephalique a droite, et sous l'artere sous-claviere, juste au-dessus de l'apex 
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Figure 1-41 Anatomie de la voie sympathique oculaire, montrant le trajet du neurone de premier ordre 
central, du neurone de deuxieme ordre intermediaire, et du neurone de troisieme ordre. Noter la proxi- 
mite anatomique entre I'apex pulmonaire et la chaine sympathique. Noter egalement la proximite des 
fibres sympathiques avec le VI au sein du sinus caverneux. (Illustration de Christine Gralapp.) 


pulmonaire. Ces fibres traversent les ganglions cervicaux inferieur et moyen pour se terminer 
dans le ganglion cervical superieur, au niveau de Tangle de la machoire (C2) et de la bifurcation 
carotidienne. 

Les neurones de troisieme ordre, ou postganglionnaires, continuent leur course intimement 
meles a la paroi de la bifurcation carotidienne. Les fibres sympathiques destinees aux glandes 
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sudoripares de la partie inferieure de la face se detachent a ce niveau et suivent l'artere carotide 
externe. 

Les fibres sympathiques destinees a la pupille continuent a suivre la carotide interne et pene- 
trent en intracranien par le canal carotidien. Quelques fibres sympathiques quittent la carotide 
interne apres avoir passe l'os petreux et rejoignent le nerf grand petreux superficiel pour former 
le nerf du canal pterygoidien (ou nerfvidien). Ces fibres sympathiques cheminent de pair avec les 
fibres parasympathiques jusqua la glande lacrymale. Au sein du sinus caverneux, les fibres sym- 
pathiques destinees au muscle dilatateur de l'iris quittent la carotide interne, et suivent le VI sur 
quelques millimetres. Plus en avant dans le sinus caverneux, les fibres sympathiques rejoignent 
la branche nasociliaire du nerf ophtalmique (V ). Au niveau de l'apex orbitaire, elles traversent le 
ganglion ciliaire sans y faire synapse. Accompagnees par la branche nasociliaire, elles cheminent 
au sein des nerfs ciliaires longs vers le globe oculaire, jusqua leur cible finale : le muscle dilatateur 
de l'iris. Ce muscle est situe juste au-dessus de lepithelium pigmentaire posterieur de l'iris, qui se 
poursuit en peripheric en tant que couche superficielle non pigmentee du corps ciliaire. Les cellu- 
les myoepitheliales mesurent environ 12,5 pm d'epaisseur, et comportent un pole apical epithelial 
et un pole basal musculaire, d'orientation radiale autour de la pupille. Les expansions musculaires 
se terminent davantage en peripherie que le muscle sphincter de l'iris. Au-dela de la ratine de l'iris, 
ces cellules sont en continuity avec lepithelium pigmentaire du corps ciliaire. 

Les fibres destinees au muscle de Muller cheminent le long de l'artere ophtalmique et de ses 
branches frontale et lacrymale. Le muscle de Muller nait de l'origine aponevrotique du releveur 
de la paupiere superieure, et s'insere a 10 a 12 mm en dessous du bord superieur du tarse. C'est 
un muscle tres vascularise, qui siege dans l'epaisseur de la paupiere juste en dessous du cul-de- 
sac conjonctival situe au-dessus du tarse. Les fibres sympathiques orbitaires superieures innervent 
egalement les glandes lacrymales du front. C'est pourquoi l'atteinte de ces fibres sympathiques est 
responsable du discret ptosis et de l'anhydrose du front observes lors d'un syndrome de Claude 
Bernard-Horner distal. 

Voie parasympathique 

La voie parasympathique prend naissance en differents points du tronc cerebral. Les fibres qui 
controlent la motilite du sphincter de la pupille naissent du noyau d'Edinger-Westphal (EW), sous- 
noyau du III situe dans le mesencephale. La principale afference au noyau d'EW provient du noyau 
pretectal, afference a la fois directe et passant par la commissure posterieure. Le noyau pretectal, 
lui, reqoit l'afference directe des voies visuelles anterieures par le biais du faisceau pupillaire, qui se 
separe des autres fibres des voies visuelles anterieures au niveau du colliculus superieur, juste en 
avant du ganglion genicule lateral (fig. 1-42). Le cortex (en particulier le lobe frontal), l'hypothala- 
mus et le systeme reticulaire activateur exercent une activite tonique inhibitrice sur le noyau d'EW. 
Pendant le sommeil, la pupille devient plus petite par levee de cette activite inhibitrice. De plus, le 
noyau d'EW reqoit egalement des afferences en provenance du mesencephale ventral et caudal, ce 
qui est probablement en lien avec la disparity d 'images bitemporale, et servant de stimulus pour la 
convergence et le reflexe accommodation-convergence-myosis. 

Les fibres parasympathiques et le faisceau du III quittent le noyau du III et emergent au 
niveau de la citerne interpedonculaire. Au sein de l'espace sous-arachno'idien, les fibres parasym- 
pathiques sont situees sur la face superficielle et mediale du tronc nerveux du III. Au moment 
oil le III entre dans le sinus caverneux, les fibres parasympathiques cheminent avec la branche 
inferieure du III. A l'apex orbitaire, ces fibres rejoignent le ganglion ciliaire, ou elles vont etablir 
une synapse. Les fibres postsynaptiques suivent alors la branche nerveuse destinee a l'oblique 
inferieur, avant de rejoindre les nerfs ciliaires posterieurs puis le segment anterieur de l'ceil, et 
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Figure 1-42 Voies sous-tendant le reflexe photomoteur. (Illustration de Christine Gralapp.) 

enfin le muscle sphincter de l'iris. Ce dernier mesure environ 0,8 mm de diametre et 0,15 mm 
d'epaisseur. II siege de maniere circonferentielle autour de la marge pupillaire, juste en avant de 
l'epithelium pigmentaire de l'iris, et plus central par rapport aux terminaisons des cellules du 
muscle dilatateur de l'iris. Le muscle lui-meme est compose d'unites musculaires, comportant des 
groupes de 5 a 8 cellules musculaires. 

L 'innervation parasympathique destinee a la glande lacrymale nait du noyau salivaire superieur 
dans la partie caudale du pont, en position posterolaterale par rapport au noyau moteur du VII. 
Ce noyau reqoit l'afference sensitive provenant du nerf trijumeau ainsi qu'une afference hypothala- 
mique. Les fibres parasympathiques quittant le noyau vont rejoindre d'autres fibres parasympathi- 
ques provenant du noyau salivaire, et suivent les afferences gustatives destinees au noyau du tractus 
solitaire, parallelement aux faisceaux du nerf facial constituant le nerf intermediaire (voir fig. 1-40 
et 1-43). Ce nerf rejoint ensuite le VII a sa sortie du tronc cerebral, a la face ventrale de la jonction 
pontomedullaire. Les fibres parasympathiques suivent ensuite les autres faisceaux du VII au sein du 
nerf intermediaire, en position laterale par rapport au meat auditif interne. Au sein de l'os petreux et 
du canal de Fallope, les fibres parasympathiques se separent a hauteur du ganglion genicule, et che- 
minent alors a la surface de l'os petreux accompagnant le nerf grand petreux superficiel. Ce trajet est 
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Noyau d’Edinger- 



Figure 1-43 Connexions entre les quatre ganglions parasympathiques de la tete et du cou. 
(Reproduit avec I'autorisation de McMinn RMH. Last's Anatomy : Regional and Applied. 8th ed. Edinburgh : 
Churchill Livingstone; 1990.) 


parallele a celui de la carotide interne, et au moment ou la carotide interne se coude pour penetrer 
dans le sinus caverneux, les fibres parasympathiques rejoignent le nerf du canal pterygoidien (ou 
nerf vidien). Ce dernier evolue au travers de l'os sphenoide, parallele et en situation inferieure par 
rapport au foramen rond, pour penetrer finalement dans l'espace pterygomaxillaire. Les fibres eta- 
blissent une synapse au niveau du ganglion sphenopalatin. Les fibres postganglionnaires penetrent 
au sein de la fissure orbitaire inferieure et rejoignent, via le nerf lacrymal, la glande lacrymale. Les 
fibres parasympathiques sont responsables du reflexe de larmoiement. 

Loewenfeld IE. The Pupil : anatomy, physiology, and clinical applications. 2 nd ed. New York : 

Butterworth-Heinemann ; 1999. 



CHAPITRE 2 

Neuro-imagerie 
en neuro-ophtalmologie 


Glossaire 

Angioscanner Voir CTA. 

ARM (angiographie par resonance magnetique) Technique d'IRM permettant, avec ou sans 
injection de produit de contraste, une imagerie des vaisseaux sanguins arteriels ou veineux. 

BOLD ( blood oxygenation level-dependent) Technique d'IRM fonctionnelle mettant en 
evidence les zones activees durant une tache specifique. 

Codage en frequence Application pendant le recueil du signal d'un gradient de codage 
par la frequence modifiant les frequences de precession dans une direction donnee (hori- 
zontale par exemple), creant des colonnes de protons ayant une vitesse de precession 
identique et facilement reperables. 

CTA (computed tomographic angiography) Acquisition scannographique (CT : computed 
Tomography ou TDM : Tomodensimetrie en frangais*) avec injection de contraste en 
bolus permettant de visualiser les vaisseaux arteriels ou veineux. 

DWI (diffusion-weighted imaging) Technique d'IRM permettant l'etude de la diffusion de 
l'eau dans les tissus, particulierement utile dans le diagnostic des accidents vasculaires 
cerebraux aigus et subaigus (diffusion diminuee). 

FLAIR (fluid-attenuated inversion recovery) Technique d'IRM supprimant le signal de l'eau 
en conservant un contraste tissulaire de type T2, particulierement interessante pour 
caracteriser les kystes, apprecier les lesions periventriculaires en hypersignal T2 de la 
substance blanche. 

Gadolinium Substance paramagnetique administree par voie intraveineuse pour 
rehausser une lesion. 

IR (inversion recovery [inversion recuperation]) Sequence d'IRM utilisant une impulsion 
d'inversion initiale de 180° separee par une duree appelee temps d'inversion (TI) d'une 
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seconde impulsion de 90° suivie de l'acquisition immediate du signal. Elle permet en 
etude encephalique une tres bonne differenciation entre blanc et gris. 

IRMf (imagerie par resonance magnetique fonctionnelle) Technique d'IRM qui per- 
met la visualisation d'aires cerebrales activees lors dune tache specifique, telle que la 
lecture. 

Pixel Unite de surface qui caracterise l'image numerisee, le nombre de pixel etant le reflet 
de la definition de celle-ci. Plus le nombre de pixels composant une image est important, 
plus la resolution de l'image est elevee. 

Relaxation Precede de retour a l'equilibre de l'aimantation tissulaire au cours duquel 
l'energie absorbee a partir des ondes de radiofrequence est restituee. 

SE (spin echo) Technique d'IRM fondee sur une impulsion de 90° suivie d'une impulsion 
de 180°. Pour les images ponderees en T2 deux echos, l'impulsion de 90° est suivie de 
deux impulsions de 180°. La premiere impulsion de 180° est administree a la moitie du 
TE (temps d'echo), et la seconde impulsion de 180° est administree un TE complet plus 
tard. L'image du « premier echo» est appelee densite protonique, et l'image du « second 
echo» est ponderee en T2. 

SR (saturation recovery) Sequence d'IRM au cours de laquelle le signal de radiofrequence 
est enregistre apres une serie d'impulsions de 90°, avec un intervalle entre les impulsions 
inferieur ou egal aunTl tissulaire moyen (0,1 -1,5 s). 

SRM (spectroscopie par resonance magnetique) Technique d'IRM analysant la compo- 
sition tissulaire du voxel selectionne en presentant ses caracteristiques chimiques sous 
forme d'un spectre. Chaque pic correspond a un metabolite ; la valeur du pic par rapport 
a la normale reflete une fonction qui peut apporter des arguments pour le diagnostic de 
tumeur, de demyelinisation, de necrose. 

T1 Temps requis pour que 63 % des protons retournent dans le plan longitudinal apres 
l'arret d'une radiofrequence a 90°. On l'appelle egalement temps de relaxation longitudi- 
nal, ou temps de relaxation spin-reseau. 

T2 Temps requis pour que 63 % du champ magnetique cree par les pulses de radiofre- 
quence dans le plan transverse se dissipe. Cette dispersion du vecteur magnetique cor- 
respond a l'echange de spin parmi les protons et est appelee relaxation spin-spin. Elle se 
termine beaucoup plus rapidement que la relaxation Tl. 

TE (temps d'echo) Temps suivant l'impulsion durant lequel le signal est evalue. 

Tesla Unite de mesure de la force du champ magnetique. 

Tl (interpulse time) Voir IR ( inversion recovery). 

TR (temps de repetition) Duree separant la repetition des pulses de radiofrequence. 
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Unite Hounsfield (UH) Echelle de densite fondee sur l'absorption tissulaire des rayons X en 
scanner. La moyenne est la densite de l'eau (0 UH) ; ce qui est moins dense (hypodense), 
comme Fair (- 1000 UH), est negatif; ce qui est plus dense, comme l'os (proche de + 1000 UH), 
est hyperdense. 

Voxel Cube tridimensionnel determine par le produit de la taille du pixel et lepaisseur 
de la coupe. 


Jager HR. Loss of vision : imaging the visual pathways. Eur Radiol. 2005 ; 15(3) : 501-510. 

Mafee MF, Karimi A, Shah JD, Rapoport M, Ansari SA. Anatomy and pathology of the eye : role 
of MR imaging and CT. Magn Reson Imaging Clin N Am. 2006 ; 14(2) : 249-270. 

Vaphiades MS. Imaging the neurovisual system. Ophthalmol Clin North Am. 2004; 17(3) : 
465-480. 


Scanner 

L'orbite est particulierement propice a 1'exploration par imagerie a rayon X car la graisse donne 
un excellent contraste avec le globe oculaire (fig. 2-1), la glande lacrymale, le nerf optique et les 
muscles extraoculaires. L'os et les autres structures contenant du calcium peuvent facilement etre 
visualises en raison de leur absorption importante des rayons X. Les details des tissus mous peu- 
vent etre mis en evidence par l'injection d'un produit de contraste iode qui traverse une barriere 
hematocerebrale rompue et vient s'accumuler dans une lesion locale, pouvant ainsi reveler des 
processus inflammatoires et neoplasiques. 

Les avantages de l'imagerie par scanner ( computed tomography [CT] ou Tomodensimetrie) 
incluent l'acquisition rapide d'images, sa large disponibilite et une excellente resolution spatiale. La 
vitesse d' acquisition et la capacite du scanner d'identifier les saignements aigus ou les anomalies 
osseuses de fa^on precise en font une technique particulierement utile dans la pathologie trau- 
matique, lorsqu'un patient est confus, agite, ou lorsque 1'identification dune hemorragie ou dune 
anomalie osseuse est essentielle. Les inconvenients de l'imagerie par scanner incluent ('utilisation 
de radiations ionisantes, les effets secondaires lies a l'utilisation du produit de contraste iode, et la 
mauvaise resolution pour les tissus mous adjacents a l'os ou a d'autres objets radio-opaques. Les 
agents de contraste iode presentent un risque de nephrotoxicite et de reactions allergiques relative- 
ment frequentes. Ces inconvenients rendent le scanner moins utile lorsque des imageries iteratives 
sont necessaires, lorsque l'on realise une imagerie des lesions du tronc cerebral ou de la base du 
crane, ou encore lorsque des plans de coupe non axiaux (coronal ou sagittal) sont utiles, ou chez les 
patients presentant des antecedents d'allergie aux produits de contraste iode ou de nephropathie. 


Imagerie par resonance magnetique 

L'imagerie par resonance magnetique (IRM) est desormais la technique d'imagerie de choix pour 
de nombreuses affections. C'est une technique qui repose sur les proprietes physiques des tissus 
mous afin de generer une image. Les atomes contenant un nombre impair de nucleons (protons et 
neutrons) ont un moment magnetique faible. L'element le plus commun possedant ces proprietes 
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Droit medial 


Droit lateral 


Nerf optique 


Droit inferieur 


Droit superieur/Releveur de la paupiere superieure 


Figure 2-1 Tomodensitometrie 
(TDM) orbitaire normale en 
coupe axiale (A) et coronale 
(B). (Remerciements au Dr Rod 
Foroozan). 


est l'hydrogene. Lorsqu'ils sont places dans un champ magnetique puissant, ces noyaux s'alignent 
avec le champ magnetique. Des pulses de radiofrequence peuvent ensuite perturber de faqon tran- 
sitoire les mouvements magnetiques, perturbant l'alignement des protons. Apres une sequence 
de pulses, le taux de relaxation dependra des proprietes magnetiques specifiques du tissu, ce qui 
entrainera un signal tissu-specifique. En variant les pulses repetes et les temps d'enregistrement 
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du signal, on peut generer differents types d'images. Les appareils modernes d'IRM permettent 
d'obtenir des donnees tridimensionnelles qui montrent des plans axiaux, coronaux, sagittaux et 
meme obliques sans necessite de repositionner le patient. L'IRM est sensible aux modifications du 
contenu en eau des tissus mous, au type de liaison des molecules d'eau, et a la maniere dont elles se 
deplacent au sein du tissu. L'injection de gadolinium, un agent paramagnetique qui traverse ega- 
lement les barrieres hemato-encephaliques rompues, modifie les caracteristiques du signal. Cette 
modification peut etre indispensable pour identifier certaines tumeurs dont les caracteristiques 
les rendent autrement non distinguables du tissu cortical normal. Bien qu'on lui ait attribue initia- 
lement une absence complete de toxicite, le gadolinium a ete associe a des syndromes de fibroses 
systemiques qui peuvent toucher la peau (dermopathie fibrosante nephrogenique), particuliere- 
ment chez des patients avec une maladie renale preexistante. Cette atteinte est caracterisee par un 
epaississement de la peau de type sclerodermie, un oedeme sous-cutane et des contractures des 
articulations entrainant une invalidite importante. Cette fibrose peut egalement toucher d'autres 
organes. 

Les images obtenues en IRM sont generalement classees en images ponderees en T1 ou T2 
(fig. 2-2). Chaque tissu a ses propres caracteristiques de temps de relaxation en T1 et en T2 qui 



Figure 2-2 IRM cerebrale normale en coupe axiale au niveau des orbites et du tronc cerebral. 
Images ponderees enTI avec injection de produit de contraste (A) mettant en evidence le liquide 
cerebrospinal (LCS) et le vitre qui apparaissent hypo-intenses (sombres); la graisse orbitaire appa- 
rait hyperintense (blanche), et la substance grise est relativement hypo-intense comparee a la 
substance blanche. Les images ponderees en T2 (B) montrent que le LCS, le vitre et la graisse 
orbitaire sont hyperintenses et que la substance grise est hyperintense comparee a la substance 
blanche. Les images FLAIR (C) montrent que la graisse orbitaire est hyperintense; cependant, le 
vitre et le LCS apparaissent hypo-intenses, ce qui facilite la detection des anomalies dans la region 
periventriculaire. (Remerciements au Dr Rod Foroozan.) 


Tableau 2-1 Types d'IRM et parametres 


Image 

TR (temps de repetition) 

TE (temps d'echo) 

T1 

Court (200-700 ms) 

Court (20-35 ms) 

T2 

Long (1500-3000 ms) 

Long (75-250 ms) 

Proton 

Long (>1000 ms) 

Court (< 35 ms) 

FLAIR 

Tres long (>6000 ms) 

Long (> 75 ms) 


FLAIR : fluid-attenuated inversion recovery. 
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Figure 2-3 La comparaison des images en ponderationTI etT2 peutfournir des informations a pro- 
pos des caracteristiques d'une lesion et peut etre particulierement utile pour dater une hemorragie. 
Un patient de 61 ans s'est presente avec des cephalees de survenue brutale. Une hemorragie est 
visible dans la region parieto-occipitale dans les 3 coupes initialement prises : coupes ponderee en 
T1 (A), en densite protonique (B), et ponderee enT2 (C). Le signal a la Peripherie de la lesion est 
du a la presence d'oxyhemoglobine, alors que le centre reste sombre dans les 3 images en raison 
de la presence de desoxyhemoglobine. Quand les series d'IRM sont repetees 10 jours plus tard, 
les caracteristiques du signal ont change en raison du developpement de methemoglobine dans la 
couronne externe, qui devient brillante enTI (D), en densite protonique (E), et enT2 (F). Le centre 
reste sombre. (Remerciements au Dr Steven A. Newman). 


resultent de la combinaison de la quantite d'eau qui y est presente et de l'etat d'agitation des mole- 
cules. Dans la technique la plus commune de spin echo , une image ponderee en T1 est obtenue en 
selectionnant un temps de repetition (TR) relativement court (approximativement 200 a 700 ms) 
et un temps decho (TE) court (environ 20 a 35 ms) (tableau 2-1). Les images ponderees en T1 sont 
optimales pour obtenir des images anatomiques. La resolution est meilleure que dans les images 
ponderees en T2, principalement en raison de l'intensite accrue du signal et done d'une diminution 
du temps d'acquisition (minimisant les artefacts de mouvement). Cependant, les images ponderees 
en T2 (TR long de 1500 a 3000 ms et TE de 75 a 250 ms) augmentent les contrastes selon le contenu 
en eau des tissus et leur etat. Par consequent, les images ponderees en T2 sont les plus sensibles 
pour visualiser les processus inflammatoires, ischemiques ou neoplasiques (fig. 2-3, 2-4, 2-5). Les 



chapitre 2 : Neuro-imagerie en neuro-ophtalmologie • 75 



Figure 2-4 De nombreuses tumeurs peuvent avoir des caracteristiques specifiques selon les 
sequences. Ce patient a une large tumeur frontale envahissant I'orbite. A. En sequence sagittale 
T1, la tumeur apparaTt heterogene mais principalement hypo-intense par rapport a la substance 
grise. B. Sur les coupes axiales rehaussees de gadolinium en ponderation T1 la lesion montre 
un rehaussement peripherique minimal. C. Sur les images en densite de protons, I'intensite du 
signal devient plus forte, devenant iso-intense par rapport a la substance grise et plus intense que 
la substance blanche. D. Sur les images ponderees enT2, la lesion devient extremement brillante. 
Ces elements SOnt caracteristiques d'un epidermoide. (Remerciements au Dr Steven A. Newman). 



Figure 2-5 Coupe axiale d'IRM ponderee enT2 mettant en evidence un hypersignal de la moelle 
laterale gauche ( fleche ) compatible avec un infarctus chez un patient avec un syndrome de 
Wallenberg. Le patient s'est presente avec un syndrome de Claude Bernard-Horner gauche, une 
hypo-esthesie faciale gauche, une skew deviation, un engourdissement de son hemicorps droit et 
un vertige. (Remerciements au Dr Eric Eggenberger, DO.) 





76 • Neuro-ophtalmologie 


images en densite protonique (une troisieme forme avec TR long et TE court) ont des proprietes 
intermediates entre celles des images ponderees en T1 et T2 et sont obtenues simultanement avec 
les images ponderees en T2. 

Des signaux tissulaires tres intenses (la graisse dans les images ponderees en T1 et le 
liquide cerebrospinal [LCS] ou le vitre dans les images ponderees en T2) peuvent obscurcir des 
anomalies de signal subtiles dans les tissus environnants (tableau 2-2). Des sequences speciales 
ont ete developpees pour reduire ces signaux eleves. Les techniques de suppression du signal 
de la graisse telles que le STIR ( short tau inversion recovery) sont utilisees pour obtenir des 
images ponderees en T1 sans le signal de la graisse. C'est particulierement utile pour l'etude de 
l'orbite (fig. 2-6, 2-7). Les sequences FLAIR ( fluid-attenuated inversion recovery ) fournissent des 
images ponderees en T2 sans le signal eleve du LCS, faisant ainsi du FLAIR la sequence ideale 
pour observer les modifications de la substance blanche periventriculaire dans un processus 


Tableau 2-2 Intensity du signal IRM par tissu 

T1 Graisse » substance blanche > substance grise > LCS/vitre > air 

T2 LCS/vitre » substance grise > substance blanche > graisse 

Proton LCS/vitre > substance grise = substance blanche > graisse > air 

FLAIR Graisse > substance grise > substance blanche > LCS/vitre > air 

STIR LCS/vitre = substance grise > substance blanche > graisse > air 


FLAIR : fluid-attenuated inversion recovery, STIR : short tau inversion recovery. 



Figure 2-6 Coupe IRM axiale ponderee enTI avec injection de produit de contraste (A) qui met 
en evidence la graisse orbitaire hyperintense normale. Les cliches en suppression de graisse (B) 
permettent la visualisation d'une prise de contraste de la gaine du nerf optique ( fleche ) compati- 
ble avec un meningiome. (Partie A : remerciements au Dr Rod Foroozan; partie B : reproduit avec I'autorisation 
de Foroozan R, Fiinckley L. Compression of the anterior visual pathways. In : Kline LB, Foroozan R, eds. Optic Nerve 
Disorders. 2nd ed. Ophthalmology Monograph 10. New York : Oxford University Press, in cooperation with the American 
Academy of Ophthalmology ; 2007 : 109.) 
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Figure 2-7 Cette femme de 48 ans s'est 
presentee avec une baisse d'acuite visuelle 
de I 'ceil gauche lentement progressive. Cette 
IRM en coupe axiale ponderee en T1 avec 
suppression de graisse apres injection de pro- 
duit de contraste met en evidence un menin- 
giome impliquant la fosse cranienne moyenne 
de la base du crane [fleche), et incluant le 
canal optique. Un rehaussement anormal 
de I'apex orbitaire indique une extension du 
meningiome le long de la gaine du nerf opti- 
que (fete de fleche). (Remerciements au Dr Eric 
Eggenberger, DO.) 



Figure 2-8 Un patient de 41 ans s'est presente avec une baisse d'acuite visuelle brutale de I'ceil 
droit. A. Image en coupe axiale ponderee en T2. B. Image en coupe sagittale sequence FLAIR 
mettant en evidence des hypersignaux de la substance blanche periventriculaire caracteristiques 
d'une maladie demyelinisante. La technique FLAIR permet de supprimer le signal hyperintense 
du LCS, favorisant ainsi une meilleure visualisation des lesions periventriculaires. (Remerciements 
au Dr Steven A. Newman.) 


demyelinisant tel que la sclerose en plaques (fig. 2-8). Les images en DWI ( diffusion-weighted 
imaging) sont sensibles aux alterations recentes de la perfusion vasculaire et sont done ideales 
pour 1'identification des infarctus recents (fig. 2-9). Un signal anormal en DWI est visible dans 
les minutes suivant la survenue d'une ischemie cerebrale et persiste pendant approximativement 
3 semaines, permettant de servir de marqueur dans le temps pour les evenements ischemiques 
aigus et subaigus. 
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Figure 2-9 IRM en coupe axiale montrant 
I'importance des cliches en diffusion d'un 
infarctus en phase aigue. Ce patient de 
65 ans s'est presente avec une hemianopsie 
laterale homonyme droite aigue. A. L'image 
en diffusion (DWI) revele une diffusion anor- 
male (hypersignal) dans la region occipitale 
gauche a J 1 , alors qu'en sequence FLAIR (B) 
et en sequence ponderee enT2 (C) la region 
apparaft normale. {Ftemerciements au Dr Lanning 
B. Kline.) 



Symms M, Jager HR, Schmierer K, Yousry TA. A review of structural magnetic resonance 
neuroimaging. / Neurol Neurosurg Psychiatry. 2004; 75(9) : 1235-1244. 


Imagerie vasculaire 

De nombreuses techniques sont utilisees pour l'imagerie des vaisseaux. Ces techniques commune- 
ment utilisees sont importantes en raison de la frequence avec laquelle les processus ischemiques 
affectent le systeme nerveux central. 
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Figure 2-10 Arteriographie avec injection de produit de contraste, vue laterale, mettant en evidence 
un anevrisme de I'artere communicante posterieure ( fleche ). ACA : artere cerebrale anterieure; 
ACI : artere carotide interne; ACM : artere cerebrale moyenne. (Remertiements au Dr Rod Foroozan.) 


Arteriographie/catheterisme conventionnel 

La reference pour l'imagerie vasculaire intracerebrale reste le catheterisme ou arteriographie avec 
injection de contraste (fig. 2-10). Lors de cette technique, un catheter est place en intra-arteriel 
et du produit de contraste iode radio-opaque est injecte. L ' angiographie digitale avec soustraction 
( digital subtraction angiography [DSA]) est une technique qui reduit les artefacts en soustrayant 
les opacites generees par la structure osseuse de la boite cranienne. Le produit de contraste va 
opacifier les colonnes de flux sanguin au sein des vaisseaux injectes et met en evidence les steno- 
ses, les anevrismes, les malformations vasculaires, la dynamique des flux, et les irregularites de la 
paroi vasculaire telles que des dissections ou des vasculites. La morbidite globale de la procedure 
est d'environ 2,5 %, principalement liee aux problemes d'ischemie par embole ou vasospasme, 
aux reactions a l'injection de produit de contraste, ou aux complications au site de ponction arte- 
rielle. L'utilisation de la technologie de soustraction digitale a ameliore la capacite de visualiser les 
structures vasculaires avec de plus faibles quantites de produit de contraste injectees. 

Angiographie par resonance magnetique 

Parce qu'un signal IRM necessite l'excitation et la relaxation des protons, les tissus en mouvement 
passent souvent en dehors du plan devaluation avant que le signal de retour puisse etre detecte. Ce 
principe est a la base du «vide de signals ( flow void) noir caracteristique de lecoulement dans les 
vaisseaux presentant un flux. Les protons qui sont excites dans un plan de coupe et qui vont ensuite 
se deplacer dans un autre plan de coupe peuvent etre images de faqon specifique. Cette evaluation tri- 
dimensionnelle est a la base de 1 'angiographie par resonance magnetique (ARM) et de la veinographie 
par resonance magnetique (VRM) (ou phlebographie par resonance magnetique [PRM]). Plusieurs 
techniques telles que l'angiographie avec un temps de vol bi- et tridimensionnel, l'angiographie en 
contraste de phase et le MOTSA ( multiple overlapping thin-slab acquisition) ont ete utilisees pour 
obtenir des images. Les signaux ARM peuvent egalement etre obtenus a partir d images rehaussees 
par l'injection de gadolinium. Cette technique est particulierement utile pour obtenir les images des 
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Figure 2-11 Thrombose d'un sinus veineux. Aspect en imagerie par resonance magnetique avec temps 
veineux (A) et arteriographie cerebrale (B) en phase veineuse montrant I'absence de flux au sein du 
sinus transverse gauche, du sinus sigmoTde et de la veine jugulaire interne. (Reproduit avec I'autorisation de 
Foroozan R, Kline LB. Papilledema. In : Kline LB, Foroozan R, eds. Optic Nerve Disorders. 2 nd ed. Ophthalmology Monograph 
10. New York : Oxford University Press, in cooperation with the American Academy of Ophthalmology ; 2007 : 55.) 


gros vaisseaux proximaux du thorax et du cou. L'ARM avec injection de gadolinium a un temps 
d'acquisition tres court, ce qui diminue les artefacts lies aux mouvements du patient. L'ARM four- 
nit, de fa^on non invasive, d'excellentes informations sur les vaisseaux de grand et moyen calibre. 
Cependant, comme l'ARM depend de la physiologie du flux, elle a tendance a surestimer les stenoses 
vasculaires, et la resolution de l'image limite sa capacite de visualiser les vaisseaux plus petits ou les 
vasculites. La VRM peut etre utile pour eliminer une thrombose au sein des sinus veineux duraux 
(fig. 2-11), situation qui peut entrainer un oedeme papillaire de stase (voir aussi chapitre 14). 

Angioscanner 

L'angioscanner ( computed tomographic angiography [CTA]), qui utilise un scanner rapide multi- 
detecteur, fournit des images de tres bonne resolution des vaisseaux, avec une vision tridimension- 
nelle possible, qui est complementaire de celle de l'ARM. Cette technique requiert l'injection de 
produit de contraste iode et l'exposition a des radiations ionisantes, et prend environ 15 minutes. 
La sensibilite pour la detection des anevrismes superieurs a 3 mm ou d'une stenose superieure a 
70 % est d'environ 95 %. Certains centres preferent utiliser l'angioscanner plutot que l'angio-IRM 
dans la detection des anevrismes cerebraux, entre autres pour ceux responsables de paralysie des 
nerfs craniens oculomoteurs (voir chapitre 8, fig. 8-10). 


Osborn AG, Blaser S, Salzman KL. Diagnostic Imaging : Brain. Philadelphia : WB Saunders ; 2004. 
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Imagerie metabolique et fonctionnelle 

La spectroscopie par resonance magnetique (SRM) fournit des informations sur la composition des 
tissus. Cette technique repose en general sur l'hydrogene et le phosphore et produit cinq spectres 
principaux : N-acetylaspartate (NAA), choline, creatinine, lipides et lactates. Le NAA est associe a 
l'integrite neuronale ; une diminution du NAA est associee a une mort neuronale. La choline est un 
composant des membranes cellulaires. La creatinine est relativement stable dans tout le cerveau et 
peut servir de controle interne. Normalement, le lactate est a peine visible; c'est un marqueur du 
metabolisme anaerobie. Les lipides sont rarement utilises en pratique clinique. Les modifications 
dans l'aspect de ces pics sont associees a differents processus pathologiques ; les tumeurs cerebrales 
non necrotiques produisent typiquement un pic eleve de choline et une diminution du pic de NAA. 
Cette technique peut aider a caracteriser des anomalies detectees a 1'IRM. 

L'IRM fonctionnelle (IRMf) repose sur les modifications des flux sanguins regionaux cere- 
braux en fonction de la demande metabolique. Avec une analyse IRM tres rapide, des variations 
locales dans l'oxygenation du sang ( blood oxygenation lev el- dependent [BOLD]) peuvent etre 
evaluees. Sur la base de cette technique, les regions de plus forte activite metabolique peuvent 
etre identifiees durant des taches specifiques telles que la lecture, la parole, ou les mouvements 
d'un doigt. En plus d'etre moins couteuse que la tomographie par emission de positrons (abor- 
dee ci-apres), 1'IRMf a l'avantage supplemental dune plus grande rapidite, dune meilleure reso- 
lution spatiale, dune bonne reproductibilite, et d'etre moins invasive. Ces avantages peuvent etre 
utiles non seulement pour la recherche, mais egalement dans la planification de procedures neuro- 
chirurgicales afin d'eviter de leser des aires cerebrales aux fonctions importantes, telles que celles 
impliquees dans le langage ou la vision. 

Des informations physiologiques sont egalement disponibles grace a l'utilisation de la tomogra- 
phie par emission de positrons ( positron emission tomography [PET]) ou de la tomographie par emis- 
sion de photons ( single-photon emission computed tomography [SPECT]). Dans la premiere, l'injection 
d'un radio-isotope avec une demi-vie courte est suivie par l'imagerie des positrons qui sont produits 
durant leur disintegration. La recapture d 'isotopes radioactifs a faible duree de vie tels que la fluorine 
( 18 F), le carbone ( n C), le nitrogene ( 13 N), ou 1'oxygene ( ls O) est liee a l'activite metabolique. Le PET- 
scan avec injection de [ 18 F] -fluoro-2-desoxyglucose a permis de montrer une augmentation du meta- 
bolisme du cortex visuel durant les hallucinations visuelles percritiques et de detecter des regions 
d'hypoperfusion dans des cas d'ischemie du cortex visuel. Le PET-scan est generalement combine 
avec le scanner pour ameliorer sa resolution. Le SPECT utilise un radiotraceur iode ou du techne- 
tium-99m comme agent pour la perfusion et l'extraction cerebrale. Parce que ces agents dependent 
du flux sanguin et du metabolisme cerebral, ils peuvent etre utilises pour etudier les accidents vascu- 
laires cerebraux, l'epilepsie et la demence. Le SPECT est plus largement disponible que le PET-scan, 
mais il manque d'une resolution et d'une specificite sufflsantes. Meme chez les patients pour qui les 
resultats d'IRM etaient normaux, l'imagerie fonctionnelle peut permettre de mettre en evidence des 
regions dans lesquelles le flux cerebral est altere chez des patients avec des deficits visuels secondaires 
a des pathologies diverses. 

Echographie 

L'echographie est une technique non invasive excellente pour l'imagerie de l'orbite et de la carotide. 
Elle ne requiert pas l'utilisation de radiation ionisante, est relativement peu onereuse, rapide, et peut 
etre realisee au cabinet de consultation; cependant, elle demande une expertise dans ['acquisition et 
l'interpretation des images. Les images echographiques sont fondees sur la reflexion d'ondes ultrasono- 
res de 8 a 20 MHz sur les interfaces acoustiques. Le Doppler carotidien est generalement suffisamment 
precis pour detecter les stenoses des arteres carotides cervicales, mais il ne fournit pas d 'information a 


82 • Neuro-ophtalmologie 


propos des vaisseaux plus proximaux ou plus distaux. L'utilisation principale de l'imagerie par Doppler 
carotidien en neuro-ophtalmologie est la detection des stenoses carotidiennes cervicales apres un epi- 
sode de cecite monoculaire transitoire qui evoque une ischemie retinienne ou du nerf optique. La mise 
en evidence dune stenose dans cette region de la carotide peut deboucher sur une endarteriectomie 
carotidienne ou un stenting carotidien en fonction des circonstances. 

Lechographie orbitaire fournit des donnees utiles concernant le nerf optique et les structu- 
res retrobulbaires, en particulier les muscles, le nerf optique et les vaisseaux, mais elle ne permet 
pas de fournir une imagerie precise de 1'apex orbitaire. Lechographie est utile egalement dans 
l'exploration du globe oculaire et peut permettre de distinguer un oedeme papillaire vrai de drusen 
de la tete du nerf otique, qui sont fortement echogenes (voir chapitre 4, fig. 4-15). 

Imagerie de la couche des fibres nerveuses retiniennes 

De nombreuses techniques pour l'imagerie non invasive de la tete du nerf optique et de la couche 
des fibres nerveuses retiniennes sont utilisees en pratique clinique, en particulier la Heidelberg 
retinal tomography (HRT), le GDx®, et la tomographie en coherence optique ( optical coherence 
tomography [OCT]). Ces techniques utilisent un laser ou de la lumiere a faible coherence pour 
imager la retine et la tete du nerf otique de faqon rapide. Elies sont de plus en plus utilisees pour 
evaluer ou suivre certaines maladies du nerf optique telles que le glaucome, en plus d'etre utilisees 
dans la recherche pour l'exploration des maladies neuro-ophtalmologiques. Ces techniques sont 
abordees plus en detail dans la Section 10 du BCSC, Glaucome. 

Concepts fondamentaux de localisation 

Le but ultime est de determiner la nature exacte du processus permettant de rendre compte des 
symptomes du patient. En neuro-ophtalmologie, les symptomes les plus frequents sont : la baisse 
d'acuite visuelle, un deficit du champ visuel, des phenomenes visuels positifs, une vision double, des 
oscillopsies, une douleur ou une anesthesie, un ptosis, une exo- ou une enophtalmie. Le premier 
objectif de revaluation neuro-ophtalmologique est de localiser la lesion. Pour l'ophtalmologiste, on 
peut schematiquement diviser les localisations en : orbite; region parasellaire, incluant le chiasma en 
haut et les sinus caverneux lateral ement; fosse cranienne moyenne, qui contient les voies visuelles 


Tableau 2-3 Choix de la technique d'imagerie : localisation clinique 


Localisation 

Technique d'imagerie 

Commentaires 

Orbite 

IRM,TDM 

Comprend la suppression 
de graisse avec IRM 

Parasellaire 

IRM 

TDM : artefact osseux 

Chiasma 

IRM 

Mai vu sur laTDM 

Fosse cranienne moyenne 

IRM, TDM 


Fosse cranienne 
posterieure 

IRM 

TDM : artefact osseux 

Vascularisation cerebrale 

ARM, angio-TDM, arteriographie 


Carotide cervicale 

Doppler, ARM, angio-TDM, 

Doppler souvent le plus 


arteriographie 

rapide 

Os 

TDM 


Substance blanche 

IRM 

Mai visible sur laTDM 

Meninges 

IRM 

Infection, processus 
inflammatoire ou 
neoplasique 


Tableau 2-4 Choix de I'imagerie : situations cliniques 

Situation clinique Technique d'imagerie Commentaires 

Hemorragie aigue TDM, IRM LaTDM est meilleure pour une hemorragie sous-arachnoi'dienne 
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modifications osseuses 

Maladie de la substance blanche IRM Sequences FLAIR, mieux vu en IRM ; mal visible enTDM 
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retrochiasmatiques, en particulier la bandelette optique, le corps genicule, les radiations optiques ainsi 
que le cortex occipital ; et fosse posterieure contenant le tronc cerebral et le cervelet. Chacune de ces 
regions est associee a des difficultes de neuro-imagerie qui lui sont propres et qui doivent influencer le 
choix des modalites d imageries demandees (tableau 2-3). Le diagnostic repose habituellement sur les 
donnees cliniques de localisation, l'histoire de la maladie et les donnees de l'imagerie. Les resultats de 
I 'imagerie sont optimises lorsque le clinicien et le radiologue revoient les images ensemble, et combi- 
nent ainsi les donnees recueillies lors de 1'examen clinique et l'aspect radiographique afin de hierarchi- 
ser les differents diagnostics possibles et de guider les investigations ulterieures (tableau 2-4). 

Osborn AG, Blaser S, Salzman KI. Diagnostic Imaging Series : Brain. Philadelphia : WB Saunders; 2004. 

Questions importantes en matiere d'imagerie 

• Quand la demander ? 

• Quelle imagerie demander ? 

- Modalite 

- Localisation 

• Comment demander une imagerie ? 

- Specifier la lesion et la region d'interet 

- Discuter avec le radiologue avant de demander l'imagerie 

- Revoir les images avec le radiologue 

Quand demander une imagerie ? 

Des plateaux techniques d'imagerie, adaptes et specialises, sont maintenant tres largement disponi- 
*NdT bles aux Etats-Unis (et en Europe*). L'imagerie reste cependant couteuse, mobilise une grande partie 
des ressources medicales, et n'est pas denuee de risque. La decision de demander un examen d'image- 
rie doit reposer sur l'attente d'elements precis completant les donnees de 1'examen clinique. De plus, 
1 'information attendue devra avoir un effet sur la prise en charge du patient ou preciser sa maladie et 
son histoire naturelle. Enfin, l'information ne doit pas pouvoir etre obtenue par des moyens plus sim- 
ples ou moins couteux. Les phenomenes visuels transitoires sans deficit residuel sont le plus souvent 
dus a des maladies des gros vaisseaux et necessitent done une evaluation des structures vasculaires. 
La suspicion de tumeur est l'une des raisons les plus frequentes de demande d'imagerie. Cependant, 
en cas de neuropathie optique, une tumeur n'est pas systematiquement retrouvee et le glaucome en 
est la cause la plus frequente, se manifestant le plus souvent par une excavation papillaire, un deficit 
arciforme des champs visuels et une acuite visuelle habituellement conservee. Quand un oedeme 
papillaire est present, les differents diagnostics sont une neuropathie optique ischemique anterieure 
(NOIA), une papillite, et une compression intraorbitaire, mais l'imagerie n'est pas necessaire dans 
revaluation d'une NOIA classique. Quand la vision centrale est alteree en l'absence d'oedeme papil- 
laire, ou s'il existe un deficit du champ visuel respectant le meridien vertical, une pathologie juxta- 
chiasmatique doit etre recherchee avec des etudes d'imagerie appropriees. 

Pisaneschi M, Kapoor G. Imaging the sella and parasellar region. Neuroimaging Clin N Am. 2005 ; 

15(1) : 203-219. 

Weber AL, Caruso P, Sabates NR. The optic nerve : radiologic, clinical, and pathologic evaluation. 

Neuroimaging Clin N Am. 2005; 15(1) : 175-201. 

Devaluation d'une baisse d'acuite visuelle doit comporter une imagerie explorant le trajet du 
nerf optique s'il y a des signes de neuropathie optique non expliques par une atteinte glaucomateuse, 
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ischemique, toxique, metabolique, infectieuse ou hereditaire. L'existence dune neuropathie optique 
doit etre confirmee par la mise en evidence d'un deficit pupillaire afferent relatif (si la baisse d'acuite 
visuelle est asymetrique), ainsi que par l'association dune baisse d'acuite visuelle et d'un deficit du 
champ visuel homolateral. L'absence de ces donnees doit faire rechercher une pathologie du seg- 
ment anterieur ou de la macula. 

L'etude Optic Neuritis Treatment Trial (ONTT) a montre que l'imagerie n'etait pas requise 
dans le diagnostic d'une nevrite optique typique. Cependant, 1'ONTT a egalement demontre 
qu'une IRM cerebrale obtenue dans ce contexte a une valeur pronostique tres importante en 
ce qui concerne les episodes ulterieurs possibles ou le risque de progression vers la sclerose en 
plaques. C'est pourquoi, dans le contexte d'une nevrite optique aigue, une IRM cerebrale devrait 
etre demandee afin de rechercher des hypersignaux en T2 typiques de SEP au sein de la substance 
blanche ; ces images sont vues au mieux sur les sequences ponderees en T2 ou sur les images 
FLAIR. Un scanner cerebral n'a aucune valeur pour revaluation d'une maladie demyelinisante. 
La publication de l'etude CHAMPS (Controlled High-Risk Subjects Avonex Multiple Sclerosis 
Prevention Study) a demontre les avantages d'un traitement precoce pour les patients avec des 
lesions typiques de la substance blanche, ce qui rend l'imagerie initiale d'autant plus importante. 
(Pour davantage de details concernant la sclerose en plaques et ces etudes, voir chapitre 14). 

La mise en evidence d'un deficit campimetrique bitemporal localise la lesion au chiasma optique 
et devrait toujours conduire a demander une imagerie. Les lesions les plus frequentes comprimant 
le chiasma optique sont les adenomes hypophysaires avec extension suprasellaire, les meningiomes, 
les craniopharyngiomes, les gliomes du chiasma et les anevrismes (fig. 2-12). Les lesions plus rares 
sont les metastases, les chordomes, les dysgerminomes, les lymphomes, l'histiocytose, les epidermoi- 
des, les kystes de la poche de Rathke et les maladies inflammatoires granulomateuses. 

Les deficits homonymes du champ visuel sont causes par des lesions des voies visuelles retro- 
chiasmatiques. Ces deficits sont plus frequemment d'origine vasculaire, mais doivent toujours 
beneficier d'une imagerie, a moins qu 'ils soient clairement associes a un accident vasculaire cere- 
bral ancien connu. 

Quand un patient rapporte une diplopie binoculaire, la localisation anatomique de la lesion 
est la encore essentielle, et l'aspect de l'anomalie oculomotrice est tres important. Avant d'attribuer 



Figure 2-12 A. Image IRM en coupe coronale pondereeenTI apres injection de produit de contraste 
mettant en evidence un volumineux adenome hypophysaire qui etire et comprime le chiasma opti- 
que (visible comme un ruban gris au-dessus de I'adenome [fleche 1). Ce patient de 45 ans s'est 
presente avec un deficit du champ visuel bitemporal et une impuissance; son taux de prolactine 
etait eleve, ce qui etait compatible avec un prolactinome. B. Aspect IRM plusieurs mois apres le 
traitement par agoniste dopaminergique (cabergoline) demontrant la quasi-disparition du prolacti- 
nome; la structure se rehaussant dans I'espace suprasellaire est I'infundibulum d'aspect normal 
(fleche), avec le chiasma au-dessus. (Remerciements au Dr Eric Eggenberger, DO.) 
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cette vision double a une paresie, le clinicien doit toujours exclure la possibility d'un probleme 
restrictif, le plus souvent lie a un traumatisme, une inflammation, ou une maladie thyro'idienne. 
Tous les phenomenes restrictifs (qui peuvent etre distingues des phenomenes paretiques par le 
test de duction force) sont d'origine orbitaire. D'autres signes d'atteinte orbitaire peuvent etre mis 
en evidence dans ce cas : une exophtalmie, une enophtalmie, une autre anomalie de position du 
globe oculaire, ou encore un souffle orbitaire. De la meme faqon que pour les atteintes du systeme 
visuel sensoriel afferent impliquant le nerf optique, a la fois le scanner et l'IRM peuvent fournir les 
informations necessaires en ce qui concerne les muscles extraoculaires. L'IRM est cependant plus 
sensible aux differentes modifications associees a l'inflammation ou l'infiltration, mais le scanner 
permet de bien determiner la taille des muscles extraoculaires, en particulier sur les images coro- 
nales directes (c'est-a-dire non reformatees) (voir fig. 2-1B). 

Quand la deviation rentre dans le schema classique dune paralysie d'un nerf cranien, la decision 
d'imagerie depend du mecanisme suspecte cliniquement, et du caractere isole ou non de cette para- 
lysie. L'installation brutale d'une paralysie isolee d'un nerf cranien chez un patient dans le groupe 
d'age dit «vasculopathique» (generalement apres 50 ans), particulierement si elle est associee a un 
antecedent de diabete, d'hypertension arterielle, ou de maladie vasculaire, est tres vraisemblable- 
ment d'origine microvasculaire, et l'imagerie a la phase aigue peut ne pas etre demandee. Quand 
de multiples nerfs craniens sont paralyses, en particulier quand le nerf trijumeau (V) est implique, 
une lesion du sinus caverneux est logiquement suspectee. Les lesions parasellaires sont vues de 
fapon plus precise grace a l'IRM avec injection de gadolinium. Les lesions les plus communes de la 
region parasellaire sont les meningiomes (fig. 2-13), les adenomes hypophysaires, les anevrismes, 
les schwanommes, les chordomes, les chondrosarcomes, les metastases et les lymphomes. 

La skew deviation est liee a une lesion supranucleaire produisant un trouble de l'alignement 
oculaire vertical. II s'agit d'une deviation verticale sans signe d'atteinte orbitaire de type restrictif 
et qui ne rentre pas dans le schema classique d'une atteinte du quatrieme ou du troisieme nerf 
cranien. Des etudes d'imagerie de la fosse posterieure doivent etre demandees dans ce cas. L'IRM 
est superieure au scanner pour mettre en evidence les pathologies de la fosse posterieure, en parti- 
culier les affections inflammatoires, tumorales ou les processus ischemiques. 

Certaines situations cliniques communes sont associees a une imagerie normale. Par exemple, 
chez un patient age de plus de 50 ans, une baisse d'acuite visuelle aigue associee a des signes de neuro- 
pathie optique, un oedeme papillaire ipsilateral et l'absence de signe orbitaire ou de douleur est genera- 
lement secondaire a une NOLA. Bien que la maladie de Horton doive etre evoquee devant ce tableau, 
une imagerie ne permettra vraisemblablement pas d'apporter de benefice ou de modification dans la 
prise en charge therapeutique. Une seconde situation clinique frequente est la survenue brutale d'une 
paralysie isolee de l'un des nerfs craniens chez un patient avec une histoire vasculopathique. Quand le 


Figure 2-13 Ce patient de 45 ans s' est pre- 
sente avec une paralysie progressive des 
troisieme et sixieme paires craniennes. Une 
imagerie par IRM revele une lesion du sinus 
caverneux du cote droit, avec une extension 
rehaussee le long du bord dural (fleche). Cet 
aspect est appele queue durale et est carac- 
teristique du meningiome. (Remerciements au 
Dr Steven A. Newman.) 
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nerf oculomoteur est implique, l'etat de la pupille devient un element essentiel de 1' evaluation. Bien que 
les maladies microvasculaires puissent entrainer une dilatation pupillaire, la presence dune pupille 
normalement reactive associee a une paralysie complete et de survenue brutale du III n'est pas en 
faveur d'un syndrome de masse, et devant ce tableau, une imagerie en phase aigue peut etre inutile. La 
paralysie aigue d'un nerf cranien d'origine microvasculaire doit regresser de faqon complete. L' absence 
de resolution au bout de 3 mois ou la presence de signes de regeneration aberrante (retraction palpe- 
brale lors de l'adduction ou l'abaissement, myosis en adduction ou en elevation, ou cocontraction du 
droit superieur et du droit inferieur) est une indication formelle d imagerie. 

La douleur, lorsqu'elle n'est pas accompagnee d'autres manifestations (exophtalmie, troubles 
oculomoteurs, baisse d'acuite visuelle, ou de faqon plus importante encore, anesthesie), n'est en 
general pas liee a une pathologie qui necessite une imagerie, en particulier si cette douleur est 
episodique et breve. Quand la douleur est associee a des elements tels qu'un ptosis et un myosis 
(syndrome de Claude Bernard-Horner), une dissection carotidienne doit etre suspectee, et une 
IRM avec angio-IRM de l'artere carotide sont necessaires ; exceptionnellement, une arteriographie 
avec injection de contraste peut etre demandee pour la confirmation. 


Tableau 2-5 Comparaison des modalites de I'imagerie par resonance magnetique 
et du scanner 

Avantages 

Inconvenients 

Contre-indications 

IRM Meilleure pour les maladies 

Cout plus eleve 

Implants 

des tissus mous 

Reactions a I'injection 

ferromagnetiques/ 

Meilleure resolution du 

de produit de 

corps etranger 

nerf optique et de I'apex 

contraste et 

Pacemakers 

orbitaire 

fibrose systemique 

Valves cardiaques 

Absence de radiations 

nephrogenique 

metalliques 

ionisantes 


Clips pour anevrismes 

Davantage capable de 


intracraniens non 

distinguer la substance 


compatibles avec 

blanche de la substance 


I'IRM 

grise 


Implants cochleaires 
Considerations 
techniques : 
claustrophobie/ 
surpoids 

ne permettant pas 
I'acces a la machine 

TDM Traumatisme du globe 

Exposition a des 


oculaire et de I'orbite 

doses de radiations 


(avec fenetres osseuses) 

ionisantes 


Analyse des anomalies 

Reactions a I'injection 


osseuses 

de produit de 


Detection des calcifications 

contraste iode 


Analyse de I'orbite 

Resolution limitee 


et des hemorragies 

dans la fosse 


intracraniennes 

posterieure 


suraigues 

Absence d'imagerie 
directe du plan 
sagittal 

Faible resolution de 
la region de I'apex 
orbitaire 



(Suite) 


88 • Neuro-ophtalmologie 


Tableau 2-5 (Suite) 

Avantages Inconvenients Contre-indications 

ARM Moins invasive Resolution limitee Idem IRM 

(dans les anevrismes 

> 3 mm) 

Peut surestimer une 
stenose carotidienne 

Angioscanner Moins invasif Resolution limitee 

(dans les anevrismes 

> 3 mm) 

Artefacts lies a la 
superposition 
osseuse et aux 
vaisseaux adjacents, 
en particulier si 
I'anevrisme est 
localise au sein ou 
proche de I'os 


Quelle imagerie demander? 

A quelques exceptions d importance (tableau 2-5), 1'IRM est generalement de plus grande valeur 
que le scanner, a la fois pour detecter une lesion et pour preciser le diagnostic. Les choix specifiques 
des modalites d imagerie - incluant la sequence, l'orientation, et la direction - dependent a la fois 
de la localisation de la lesion suspectee et de son type. Lorsque Ton suspecte une maladie des gros 
vaisseaux, l'angio-IRM, l'angioscanner et l'arteriographie digitale peuvent etre envisages. 

Mafee MF, Rapoport M, Karimi A, Ansari SA, Shah J. Orbital and ocular imaging using 3- and 
1.5-T MR imaging systems. Neuroimaging Clin N Am. 2005 ; 15(1) : 1-21. 

La neuro-imagerie doit etre realisee a la fois pour le cerveau et les orbites. L'imagerie orbitaire 
fournit des details concernant le nerf optique ainsi que les tissus environnants qui ne sont souvent 
pas explores de faqon adequate avec l'imagerie cerebrale seule. 

Lorsqu'une pathologie est localisee a l'orbite, le scanner ou 1'IRM peuvent fournir des infor- 
mations utiles. La graisse orbitaire a un excellent contraste avec les autres composants de l'orbite 
dans les deux modalites d'examen et elles donnent toutes deux d'excellents renseignements anato- 
miques (voir fig. 2-1, 2-4). 

Plus importante que le choix de la modalite d 'imagerie est la selection de l'orientation et des 
sequences specifiques. Des images coronales directes sont utiles dans la plupart des pathologies 
orbitaires (fig. 2-14). Avec 1'IRM, l'imagerie directe coronale n'est pas un probleme, mais avec le 
scanner, elle peut necessiter des positionnements specifiques (cou en extension) qui peuvent etre 
difficiles a realiser chez les patients ages. L'IRM de l'orbite doit etre faite avec des techniques de 
saturation de graisse elaborees pour supprimer le fort signal de la graisse en T1 (voir fig. 2-6). 

Chaque modalite a ses avantages : le scanner fournit des informations a propos des parois 
osseuses ; 1'IRM fournit des informations plus importantes concernant le nerf optique (elle permet 
par exemple de distinguer un meningiome d'un gliome et d'indiquer l'extension posterieure de 
la tumeur) et l'etat des muscles extraoculaires, de l'apex orbitaire, et du canal optique dans des 
coupes multiplanaires. L'IRM elimine egalement les artefacts vus au scanner lies aux amalgames 
dentaires. Le scanner doit etre utilise quand on suspecte une lesion calcifiee (par exemple reti- 
noblastome, osteome choroidien, drusen de la tete du nerf optique) ou s'il y a un corps etranger 
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Figure 2-14 Un jeune homme de 19 ans a ete adresse pour diplopie apres un accident de voiture. 
A. II avait des diff icultes lors de I'adduction de I'ceil gauche et, lors des tentatives d'abduction, on 
observait un retrecissement de la fente palpebrale. B. Un scanner en coupe coronale a ete realise, 
montrant une incarceration du muscle droit medial ( fleche ) a I'origine d'un syndrome restrictif. 
(Remerciements au Dr Steven A. Newman.) 

intraorbitaire metallique dans le corps (voir tableau 2-5). L'IRM peut avoir des avantages dans 
l'imagerie des melanomes en raison de leurs proprietes paramagnetiques. L'IRM peut aussi etre 
preferee lorsqu'on essaie de faire la difference entre des modifications inflammatoires et lympho- 
proliferatives. La resolution de l'orbite peut etre augmentee par l'utilisation d'antennes speciales de 
surface ou d'antennes orbitaires. Souvent, cependant, le clinicien perd l'opportunite de comparer 
les deux orbites lorsque les sequences sont centrees sur un seul cote. 

Pour la region parasellaire, 1'IRM a des avantages marques sur le scanner (tableau 2-3), sauf en 
cas de traumatisme si l'on suspecte des petits fragments osseux ou des fractures. 

Les tissus mous intracraniens sont en general mieux evalues avec 1'IRM qu'avec le scanner, 
sauf en cas d'hemorragie aigue qui n'est pas tres bien visible sur les sequences ponderees en T1 ou 
en T2 de 1'IRM (notamment une hemorragie sous-arachnoidienne apres rupture d'un anevrisme 
ou d'une malformation arterioveineuse qui est mieux visible sur les sequences FLAIR). L'IRM offre 
l'avantage d'etablir revolution d'une hemorragie intraparenchymateuse, et 1'IRM en echo de gra- 
dient est tres sensible aux hemorragies petechiales provenant de lesions axonales traumatiques. 

En raison de la proximite avec l'os, la fosse posterieure est bien mieux visualisee avec 1'IRM 
qu'avec le scanner. Une suspicion de pathologie intra- ou extra-axiale du tronc cerebral ou de patho- 
logie cerebelleuse est une indication a la realisation de sequences d'IRM de la fosse posterieure. 

Si l'on regarde la majorite des pathologies presumees (voir tableau 2-4), 1'IRM est encore 
l'imagerie de choix dans la plupart des situations cliniques. Les tumeurs, l'inflammation, la demyeli- 
nisation, et les modifications ischemiques, de meme que les lesions kystiques sont mieux visualisees 
sur 1'IRM que sur le scanner. Le scanner est meilleur pour les hemorragies aigues (particulierement 
1'hemorragie sous-arachnoidienne), les lesions osseuses et les traumatismes. 

Comment demander une imagerie? 

L'ophtalmologiste peut avoir un role dans la selection du type d'imagerie. Plus les informations 
fournies au radiologue sont pertinentes, meilleure sera l'imagerie car elle sera adaptee a la situation 
clinique particuliere du patient. Cette information doit au moins inclure la localisation presumee 
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de la lesion et les differents diagnostics suspectes (region et lesion d'interet). Si ces informations 
ne sont pas fournies, les images realisees ne permettront le plus souvent pas de montrer la region 
d'interet ou de la montrer avec suffisamment de details pour aboutir a un diagnostic. Les images 
inappropriees (mauvaise localisation ou orientation, absence d'administration de produit de 
contraste, ou coupe trop epaisse) sont souvent pires que 1'absence d'imagerie, car elles peuvent ras- 
surer de fapon erronee et entrainer des difficultes pour obtenir une nouvelle imagerie appropriee. 
En fournissant le plus d'informations cliniques specifiques au radiologue, l'ophtalmologiste aug- 
mentera 1'utilite des examens demandes. 

Resultats negatifs 

La discipline neuro-ophtalmologie a ete appelee « la reinterpretation des examens d'imagerie prea- 
lablement negatifs ». Quand une etude d'imagerie ne permet pas de demontrer la lesion suspectee ou 
ne permet pas de repondre a la question clinique, la premiere etape est de reevaluer cette imagerie, 



Figure 2-15 A. Ce jeune patient de 11 ans a presente une paralysie du troisieme nerf cranien du cote 
droit qui a debute a I'age de 5 ans et est devenue complete a I'age de 7 ans. B. Les examens d'imagerie 
initiaux etaient negatifs, mais des coupes fines a travers le sinus caverneux ont permis de mettre en 
evidence une asymetrie, avec un petit nodule dans la portion superieure du sinus caverneux du cote 
droit. C. Cette region est devenue hyperintense avec I'administration de gadolinium, ce qui indique la 
presence d'un schwannome du troisieme nerf cranien ( fleche ). (Remertiements au Dr Steven A. Newman.) 
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idealement avec un neuroradiologue. Les etudes appropriees ont-elles ete realisees, incluant les 
sequences et les orientations adequates ? La region d'interet a-t-elle fait l'objet dune imagerie de fapon 
appropriee (fig. 2-15) ? Les resultats de cet examen sont-ils reellement negatifs (fig. 2-16, 2-17) ? Meme 
si l'ophtalmologiste ne peut revoir ces examens d imagerie personnellement, parler directement avec 
le radiologue peut empecher de «manquer» certaines lesions et peut fournir les informations clini- 
ques requises pour ameliorer la precision du rapport radiographique et son utilite. 



Figure 2-16 Une femme de 41 ans a ete adressee pour baisse progressive d'acuite visuelle de I'oeil 
droit. On lui avait parle au prealable d'un cedeme papillaire du cote droit et elle avait ete diagnosti- 
quee comme ayant une « forme legere de sclerose en plaques ». L'acuite visuelle etait inferieure 
a 1 /1 0 e a droite et de 10/10 e a gauche, avec un deficit pupillaire afferent relatif a droite. Deux IRM 
precedentes avaient ete dites negatives. A. Le nerf optique droit presente une paleur temporale 
avec des vaisseaux de shunt optociliaires. La patiente a ete adressee pour une troisieme IRM, mais 
cet examen a ete mal oriente puisqu'il etait demande dans le cadre d'un bilan de maladie microvas- 
culaire du tronc cerebral et n'a revele aucune anomalie. B. L'IRM sagittale passant par I'orbite met 
en evidence un aspect anormal de la gaine du nerf optique compatible avec un meningiome de la 
gaine du nerf optique ( fleche ). (Partie A : remerciements au Dr Steven A. Newman ; partie B : remerciements au 
Dr Eric Eggenberger, DO.) 



Figure 2-17 Coupe axiale IRM ponderee enTI avant injection de produit de contraste (A) et avec 
suppression de graisse et apres injection de produit de contraste (B) mettant en evidence un 
nerf optique gauche augmente de taille et rehausse par le produit de contraste dans sa portion 
intraorbitaire ( fleche ) compatible avec un gliome du nerf optique. Noter I'aspect globuleux de la 
masse contenant des espaces kystiques (voir tableau 4-6). (Remerciements au Dr Eric Eggenberger, DO.) 




CHAPITRE 3 

Evaluation dune baisse visuelle 


Anamnese 

En plus de lage du patient, trois elements anamnestiques sont essentiels en presence dune alte- 
ration de la vision : 1) le caractere uni- ou bilateral de l'atteinte, 2) la vitesse de progression de la 
baisse d'acuite visuelle, et 3) les symptomes associes. 

Atteinte unilaterale ou bilaterale 

II est crucial de determiner si la lesion est unilaterale ou bilaterale afin de la localiser : une baisse 
de vision unilaterale oriente presque constamment vers une lesion situee en avant du chiasma, 
alors qu'une baisse de vision bilaterale peut etre secondaire a une pathologie touchant les deux 
nerfs optiques ou les deux retines ainsi qua une lesion du chiasma ou des voies optiques retro- 
chiasmatiques. Une anamnese soigneuse est essentielle pour preciser le caractere uni- ou bilateral 
de l'atteinte. Au cours des deficits homonymes du champ visuel (atteinte des hemichamps visuels 
correspondants de chaque oeil), les patients attribuent souvent leur trouble visuel a un deficit 
monoculaire situe du cote ou le champ temporal est altere, et il faut leur demander s'ils ont teste la 
vision de chaque oeil de fa^on separee. Ainsi, tant que le patient n'a pas ete examine, le caractere 
binoculaire du deficit est souvent meconnu. 

Mode evolutif de la perte visuelle 

La vitesse d'apparition de la baisse d'acuite visuelle est un element important pour guider la 
recherche etiologique. Une survenue brutale (parfois en quelques minutes) oriente generale- 
ment vers une pathologie ischemique retinienne (souvent du fait d'un embole), telle qu'une 
occlusion arterielle. Une survenue rapide, en quelques heures, est egalement le plus souvent 
d'origine ischemique, mais est plus caracteristique d'une atteinte du nerf optique. Une evo- 
lution sur plusieurs jours ou semaines peut aussi etre secondaire a une ischemie, mais elle 
est plus frequemment liee a une inflammation. Une evolution lente et progressive sur plu- 
sieurs mois est caracteristique d'une etiologie toxique (bien qu'elles puissent etre de survenue 
plus rapide) ; une progression s'etendant sur des mois ou des annees est en faveur d'une cause 
compressive. Les patients peuvent aussi s'apercevoir brutalement d'une baisse d'acuite visuelle 
devolution progressive lorsque l'oeil sain est accidentellement occlus ou qu'il presente lui- 
meme une baisse d'acuite visuelle. Enfin, il existe des chevauchements entre le mode evolutif 
de ces differents mecanismes. C'est pourquoi l'anamnese a une valeur d'orientation mais ne 
peut affirmer une etiologie. 
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Manifestations associees 

Les caracteres dune douleur associee a la baisse d'acuite visuelle peuvent aider a localiser l'at- 
teinte. Des douleurs homolaterales, periorbitaires, s'aggravant lors des mouvements des yeux et 
volontiers accompagnees dune sensation de pesanteur oculaire evoquent une nevrite optique. II 
peut s'y associer des symptomes orientant vers une maladie demyelinisante tels qu'une diplopie, 
une ataxie, une hemiparesie, ou des dysesthesies. Des douleurs non specifiques, un engourdisse- 
ment facial ou une diplopie peuvent egalement faire evoquer une atteinte orbitaire ou une lesion 
du sinus caverneux. L'existence de cephalees oriente vers un processus intracranien ou vers une 
arterite gigantocellulaire dans le cadre dune maladie de Horton. 


Examen 

L'examen d'un patient presentant une baisse d'acuite visuelle doit etre conduit de maniere a 
detecter et quantifier cette baisse, et aussi a localiser le site responsable de la symptomatologie. 
L'examinateur doit garder comme objectif final de determiner l'etiologie de cette atteinte visuelle. 
L'examen debute par la mesure de l'acuite visuelle, test de la vision centrale. 

Meilleure acuite visuelle corrigee 

La mesure de la meilleure acuite visuelle corrigee, qui evalue la discrimination spatiale foveolaire 
maximale, doit etre effectuee apres mesure de la refraction. L'utilisation du trou stenopeique permet 
d'obtenir une approximation grossiere de cette meilleure acuite visuelle corrigee, avec un risque de 
sous-estimation. Cependant, il peut arriver que l'acuite visuelle obtenue grace au trou stenopeique soit 
moins bonne que l'acuite visuelle mesuree sans cet artifice. Une telle constatation doit faire suspecter 
une inhomogeneite corneenne ou cristallinienne. Lorsque l'acuite visuelle est inferieure a 1/10, il faut 
obtenir une acuite quantitative en rapprochant le patient de la planche de lecture jusqu'a ce qu'il puisse 
discerner l'optotype. L'acuite visuelle est calculee en tenant compte de la distance de lecture et de la taille 
de l'optotype. Cette mesure est plus precise et plus reproductible qu'une evaluation de type « compte les 
doigts a 3 metres ». Elle permet un meilleur suivi de revolution de l'acuite visuelle dans le temps. 

Il faut mesurer l'acuite de loin et de pres, et les valeurs doivent etre equivalentes, apres correc- 
tion des erreurs refractives. Une disparity doit faire evoquer certaines pathologies specifiques. Une 
acuite visuelle meilleure de pres que de loin peut etre secondaire a une pathologie maculaire (au 
cours de laquelle la magnification induite par la vision de pres permet de compenser certains petits 
scotomes) ou a une cataracte nucleaire. Une vision meilleure de loin, en tenant compte de l'eclai- 
rage ambiant et du diametre pupillaire, peut resulter de la presence d'une cataracte sous-capsulaire 
posterieure centrale ou polaire. Il faudra etre attentif a une eventuelle fixation excentree (evoquant 
un scotome central), une lecture d'un seul cote de la planche d'acuite (evoquant une hemianopsie), 
ou penser a une amblyopie si le patient lit mieux un optotype isole qu'une ligne entiere. 

Examen du jeu pupillaire 

L'examen du jeu pupillaire d'un patient presentant une baisse d'acuite visuelle doit s'attacher a 
rechercher un deficit pupillaire afferent relatif (DPAR). Cette anomalie du jeu pupillaire, encore 
connue sous le nom de signe de Marcus Gunn , temoigne d'une alteration de la conduction au 
niveau du nerf optique. En l'absence d'atteinte du nerf optique, l'influx nerveux pupillomoteur 
afferent circulant le long d'un nerf optique est transmis aux deux pupilles, apres avoir fait relais au 
niveau des noyaux pretectaux, et entraine une contraction pupillaire symetrique directe (ipsilate- 
rale) et consensuelle (controlaterale) lors de l'eclairement d'un seul oeil. L'alteration de la conduc- 
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Figure 3-1 Cette patiente de 19 ans, qui consultait pour des cephalees, presente une baisse de 
vision de I'ceil gauche. Le test d'eclairement alterne des pupilles a confirme la presence d'un deficit 
pupillaire afferent relatif gauche. L'examen du fond d'ceil a revele une atrophie optique et I'lRM a 
objective un gliome du nerf optique. 

tion du stimulus lumineux le long d'un nerf optique est responsable d'une diminution bilaterale 
de la contraction pupillaire lors de leclairement de l'oeil atteint. Le DPAR est du a l'asymetrie de la 
reponse a leclairement entre les deux yeux. 

Le DPAR est recherche au mieux par un test d'eclairement alterne (swinging flashlight test) 
(voir «Conseils pratiques pour examiner un deficit pupillaire afferent relatif »). A l'aide d'une 
lumiere ponctuelle et suffisamment brillante, l'examinateur eclaire la pupille d'un oeil pendant 
2 a 3 secondes puis va rapidement eclairer la pupille controlaterale pendant 2 ou 3 secondes. Ce 
mouvement est repete 4 ou 5 fois pendant que l'examinateur etudie la reponse de la pupille eclairee 
(reponse directe). L'amplitude et la vitesse de la contraction pupillaire doivent etre symetriques 
lors de la stimulation de l'un ou l'autre oeil. Chez un patient porteur d'une anomalie de conduction 
d'un nerf optique, leclairement de la pupille du cote atteint va entrainer une contraction plus lente 
et de faible amplitude. II peut meme etre observe une dilatation pupillaire pendant les 3 secon- 
des de leclairement, qui est appelee un echappement pupillaire (fig. 3-1). Lorsque la lumiere est 
deplacee du cote sain, l'augmentation relative de l'influx pupillomoteur entraine une contraction 
pupillaire d'amplitude et de vitesse notablement plus importante. 


CONSEILS PRATIQUES POUR EXAMINER UN DEFICIT 
PUPILLAIRE AFFERENT RELATIF (DPAR) 


1. Diminuer I'ambiance lumineuse; il est plus facile d'apprecier 
les mouvements pupillaires quand la pupille est plus grande. 

2. Verifier que le patient fixe bien au loin afin de supprimer 
I'accommodation (et le myosis qu'elle induit). 

3. Utiliser une source lumineuse brillante et homogene, comme 
une lampe d'examen de poche parfaitement chargee. Une source 
lumineuse trap faible peut induire des faux positifs, alors qu'une 
source lumineuse trop brillante peut induire des faux negatifs si 
elle provoque un myosis pupillaire persistant. 

4. Eclairer un oeil pendant 2 ou 3 secondes puis passer rapide- 
ment au-dessus de la racine du nez pour eclairer l'oeil contra- 
lateral pendant 2 ou 3 secondes. Effectuer plusieurs «allers et 





96 • Neuro-ophtalmologie 


retours » et moyenner mentalement les reponses pupillaires. 

Ne pas se tier a une seule observation. 

5. Noter la premiere contraction pupillaire (en termes de 
vitesse en amplitude) ainsi que le delai et I'importance de 
I'echappement pupillaire (ou la dilatation) pendant les 2 ou 
3 secondes de la stimulation. 

6. Un DPAR majeur est facilement detecte lorsque la pupille de 
I'oeil atteint se dilate en reponse au changement de cote de la 
stimulation lumineuse. 

7. Un DPAR minime ou modere est plus difficile a percevoir 
lorsque la pupille de I'oeil atteint se contracte encore en 
reponse a I'arrivee du stimulus lumineux mais de maniere 
moins intense que du cote sain. 

8. Un DPAR peut etre retrouve meme si la reponse pupillaire 
d'un oeil ne peut pas etre evaluee en raison d'anomalies 
mecaniques (traumatisme irien, synechies) ou de paralysie 
pharmacologique (mydriase ou myosis). Dans de tels cas, 
I'etude de la reponse directe et consensuelle de la seule 
pupille fonctionnelle peut demontrer une asymetrie et, de ce 
fait, indiquer le cote du DPAR. 

9. Une neuropathie optique bilaterale, quand el le est globale- 
ment symetrique, peut entraTner une lenteur de la reponse 
pupillaire mais pas de difference relative (et de ce fait pas de 
DPAR) entre les deux yeux lorsque les reponses pupillaires 
sont comparees. 

10. Le DPAR peut etre gradue de 1 a 4+ selon une severite 
croissante, ou peut etre quantifie en utilisant des filtres a 
densite neutre. Ces filtres disponibles dans le commerce 
diminuent I'intensite de la lumiere atteignant la retine et 
sont places devant I'oeil sain. II faut commencer en plagant le 
filtre le plus faible de 0,3 unite log devant I'oeil sain et repeter 
I'eclairage alterne. Si le DPAR est toujours present, un filtre de 
0,6 unite log est place devant I'oeil sain et le test est repete de 
la meme maniere jusqu’a ce que le DPAR ne soit plus visible. 

A ce niveau d'equilibre, I'influx lumineux provenant de I'oeil 
sain avec le filtre correspond a I'influx lumineux provenant de 
I'oeil pathologique. Augmenter la puissance du filtre devant 
I'oeil sain entraine un DPAR de cet oeil. Ce mecanisme est 
connu sous le nom de «depassement du point d'equilibre ». 

Le DPAR est quantifie en fonction de la puissance du filtre a 
densite neutre devant etre place devant I'oeil sain pour obtenir 
le point d'equilibre. 

11. L'importance du DPAR est correlee au degre global d'atteinte 
des cellules ganglionnaires retiniennes et de leurs axones et 
au deficit correspondant du champ visuel. Cette importance 
n'est pas necessairement analogue a I'acuite visuelle si le 
faisceau papillomaculaire n'est pas significativement affecte. 
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Ainsi, il est possible de retrouver un DPAR alors que I'acuite 
visuelle est normale. 

12. L'existence d'un DPAR n'entraine pas d'anisocorie. Bien que la 
pupille atteinte reagisse peu a la lumiere, elle n'est pas dilatee 
en position de repos. La reponse consensuelle liee a I'influx 
de I'oeil sain suffit a maintenir les pupilles de taille egale. 


Le DPAR est un test extremement fiable et sensible orientant vers une asymetrie de conduction 
des nerfs optiques. L'absence de DPAR doit amener a reconsiderer le diagnostic de neuropathie 
optique, ou doit faire discuter une atteinte bilaterale. Le DPAR peut egalement s'observer lors de 
toutes les pathologies responsables d'une diminution de la participation des cellules ganglion- 
naires a I'influx du nerf optique, comme cela est observe lors des pathologies maculaires severes 
ou d'autres atteintes retiniennes tel un decollement de retine. L'importance du DPAR est liee a la 
quantite de fibres atteintes. Ainsi, une lesion relativement petite du nerf optique retentit sur un 
grand nombre de fibres optiques et cause un DPAR marque, alors qu'une lesion retinienne doit 
etre beaucoup plus etendue pour entrainer un DPAR d'intensite similaire. Les lesions chiasma- 
tiques peuvent entrainer un DPAR en cas d'atteinte asymetrique des fibres en provenance des 
nerfs optiques. Les lesions de la bandelette optique peuvent etre responsables d'un discret DPAR 
contralateral (c'est-a-dire de I'oeil ayant un deficit campimetrique temporal) du fait du plus grand 
nombre de fibres pupillaires croisees que de fibres pupillaires directes au sein de cette structure. 
Une lesion a ce niveau interesse un plus grand nombre de fibres provenant de I'oeil contralateral 
(croisees) que de fibres directes. Hormis dans quelques cas exceptionnels, un trouble des milieux 
tel qu'une cataracte ou une hemorragie intravitreenne n'entraine pas de DPAR. Un DPAR modere 
peut s'observer en cas d'amblyopie severe, mais il peut egalement temoigner d'une association a 
une hypoplasie papillaire, une neuropathie optique ou une pathologie retinienne. 

Examen dufond d'oeil 

Lors de l'examen du fond d'oeil, deux elements importants sont a prendre en compte : la nettete de 
I'image et Xapparence des structures. Il est possible de retrouver des anomalies expliquant la baisse 
d'acuite visuelle tant au niveau maculaire qu'au niveau du nerf optique. 

L'ophtalmoscopie directe reste une methode interessante pour l'analyse du fond d'oeil. Non 
seulement, elle en donne une image magnifiee, mais elle permet egalement a l'examinateur d'ap- 
precier sa visibility qui peut etre alteree par des opacites des milieux. (A la difference de l'ophtal- 
moscopie indirecte a la lampe a fente, le systeme optique et l'eclairage de l'ophtalmoscope directe 
ne permettent pas de voir au travers d'une opacite des milieux.) A l'aide de l'ophtalmoscope, il 
faut tout d'abord rechercher la lueur pupillaire afin de detecter des opacites ou des irregularites 
corneennes, cristalliniennes ou vitreennes (ces opacites apparaissant comme une tache noire sur 
un fond rouge). Lorsque la mise au point est faite sur le pole posterieur, la nettete de la region 
maculaire permet de deduire le retentissement de ces opacites sur la vision. Puis, 1'aspect de la 
papille optique et de la macula est etudie. Au niveau papillaire, on recherchera particulierement 
une atrophie, un oedeme, une excavation. Mais tout autre anomalie papillaire doit etre notee. Au 
niveau maculaire, il faut s'attacher a rechercher des anomalies pigmentaires, un oedeme, une cica- 
trice ou tout autre anomalie de sa structure. Les lentilles d'ophtalmoscopie indirecte de 66, 78 ou 
90 dioptries utilisees a la lampe a fente ameliorent la perception des contours de la papille optique 
ou de la macula en donnant une vision stereoscopique de ces structures. 
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L'atrophie optique est le marqueur dune souffrance des cellules ganglionnaires retiniennes. 
Bien que cette atrophie soit visualisee au niveau de la tete du nerf optique, elle peut resulter de 
lesions atteignant n'importe quelle portion des cellules ganglionnaires, depuis leur corps cellu- 
laire jusqu'a leur jonction synaptique au niveau du corps genouille lateral. L'atrophie optique ne 
survient pas immediatement apres la lesion axonale mais apparait au bout de 4 a 6 semaines. 
Une atrophie importante est generalement facilement identifiee devant une paleur crayeuse de la 
papille (fig. 3-2), associee a une plus grande nettete de ses contours, tranchant avec la coloration 
rouge terne de la retine peripapillaire, due a l'absence d'effet d' attenuation lie a la couche des fibres 
optiques. Les atrophies optiques moins severes sont plus difficiles a percevoir. La paleur de la 
papille, normalement rose orangee, est peu marquee. Mais ces atrophies optiques peuvent devenir 
plus evidentes apres une analyse meticuleuse des elements suivants. 

• La comparaison de la coloration des deux papilles. Dans certains cas, une paleur peu impor- 
tante ne sera perpue qu'apres comparaison avec l'oeil adelphe sain. (Cette comparaison peut 
etre difficile apres une chirurgie unilateral de la cataracte.) 

• L etude de la vascularisation papillaire. Le reseau capillaire est normalement facilement visible 
grace au grossissement de l'ophtalmoscopie directe. Mais ce reseau devient minime ou disparait 
des les premiers stades d'atrophie optique, alors meme que la paleur est encore peu marquee. 

• L' evaluation de la couche des fibres optiques peripapillaires. La disparition de ces fibres, signe 
precoce de souffrance pouvant preceder l'apparition de l'atrophie, peut etre perpue comme 
une perte de l'aspect translucide et brillant de la retine. Cette perte de fibres se manifeste 
par des zones radiaires plus ou moins importantes de coloration rouge plus terne (fig. 3-3). 
Ces zones deficitaires apparaissent initialement au niveau des arcades superieures et infe- 
rieures ou les fibres optiques sont normalement les plus epaisses, realisant des bandes som- 
bres sur le fond retinien peigne. Les auteurs anglo-saxons les ont comparees a des traces 
de ratissage sur le sol. Ces pertes au niveau de la couche des fibres optiques sont egalement 
frequentes au niveau du faisceau interpapillo-maculaire, qui est aussi une zone de deficit. 

L 'cedeme papillaire est la consequence d'un gonflement des fibres non myelinisees du nerf 
optique. Ce gonflement est secondaire a une alteration du transport axoplasmique, quelle qu'en 
soit la cause : elevation de la pression intracranienne, compression mecanique locale, ischemie ou 
inflammation. Des modifications vasculaires, visibles au niveau de la papille et de la retine, sont 
associees a l'oedeme papillaire (fig. 3-4). Quelle que soit l'etiologie de l'oedeme papillaire, les modi- 
fications principales visibles au fond d'oeil sont : 




Figure 3-2 Retinographie objectivant une atrophie optique diffuse (A) comparee a l'aspect normal 
de la papille optique controlaterale (B). (Remerciements au Dr Steven A Newman.) 
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Figure 3-3 Papille optique presentant une atrophie temporale associee a une large zone de dispari- 
tion de la couche des fibres optiques (gauche) et a un aspect brillant normal de la couche des fibres 
optiques (droite). (Remerciements au Dr Anthony C. Arnold.) 

• un aspect sureleve de la tete du nerf optique, avec un comblement plus ou moins important 
de l'excavation physiologique. Les vaisseaux retiniens peuvent donner l'impression de s'en- 
rouler au-dessus du rebord papillaire sureleve; 

• un flou du rebord papillaire; 

• un oedeme de la couche des fibres optiques (typiquement opalescent, de coloration blanc 
grisatre, avec des bords peignes) masquant les segments des vaisseaux retiniens passant a ce 
niveau. La perte de transparence de la couche des fibres optiques est responsable de l'aspect 
flou de la zone comprise entre la papille et la choroide avoisinante ; 

• une hyperhemie papillaire avec dilatation des capillaires superficiels ; 

• une dilatation et une tortuosite des veines retiniennes ; 

• des hemorragies et des exsudats peripapillaires. 

D'autres signes peuvent etre observes dont la presence de plis retiniens et choroidiens, un 
oedeme maculaire et des hemorragies preretiniennes. L'oedeme papillaire vrai doit etre differencie 



Figure 3-4 CEdeme papillaire. A. CEil droit. B. CEil gauche. Les bords de la papille sont flous, avec un 
epaississement opalescent blanc grisatre de la couche des fibres optiques peripapillaires (fleches), des 
nodules dysoriques et des hemorragies en flammeches. Les vaisseaux retiniens sont partiellement 
masques au niveau de la papille et de la retine peripapillaire. (Remerciements au Dr Sophia M. Chung.) 
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des autres causes de surelevation de la papille ou de flou de ses bords (pseudo-oedeme papillaire). 
Ces diagnostics differentials seront abordes de fa^on plus detaillee dans le chapitre 4. 

Champ visuel 

Letude du champ visuel est essentielle chez tous les patients se plaignant de baisse d'acuite visuelle. 
Cette etude vient en complement de la mesure de l'acuite visuelle pour affirmer l'alteration de la 
fonction visuelle, aider a localiser la lesion causale le long de la voie optique afferente et quantifier le 
deficit afin devaluer son evolution au cours du temps. Le choix de la technique depend des elements 
recherches et de la cooperation du patient. Letude du champ visuel peut etre qualitative (recherchant 
simplement l'aspect de toute anomalie du champ visuel) ou quantitative (mesurant l'etendue des defi- 
cits). Les differents types de deficits du champ visuel seront traites en detail dans le chapitre 4. 

Champ visuel par confrontation 

Letude du champ visuel par confrontation est une technique rapide et simple qui peut etre faci- 
lement realisee au lit du patient ou dans un box de consultation, et qui devrait etre realisee lors 
de tout examen ophtalmologique. Cependant, le champ visuel par confrontation reste un test de 
depistage qui doit etre complete, si possible, par un examen perimetrique plus precis. 

L'examinateur est assis a 1 metre, face au patient. Ce dernier doit se cacher un ceil et fixer 
le nez de l'examinateur. II lui est demande s'il voit la totalite du visage de l'examinateur ou s'il en 
manque des zones. Cela permet de detecter des deficits centraux ou altitudinaux. L'examinateur 
presente ensuite 1, 2 ou 5 doigts au milieu des 4 quadrants (3 ou 4 doigts sont parfois plus difficiles 
a identifier). II est possible de demander aux enfants et aux patients ne parlant pas de mimer le 
nombre de doigts presentes par l'examinateur. Le patient doit ensuite additionner le nombre de 
doigts presentes dans deux quadrants opposes ( double stimulation simultanee). En utilisant un 
nombre de doigts asymetrique dans des quadrants opposes, il est possible de deduire le quadrant 
pathologique. De plus, l'omission de certains doigts dans un quadrant ou un hemichamp peut faire 
evoquer l'existence d'un minime deficit campimetrique ou d'une extinction. (Le terme « extinc- 
tion » renvoie a l'incapacite de percevoir un test dans un hemichamp atteint uniquement lorsque les 
deux hemichamps opposes sont stimules simultanement. En revanche, la cible est vue lorsqu'elle 
est presentee dans ce seul hemichamp. Ce type d'atteinte est caracteristique d'une lesion du lobe 
parietal.) Lorsque le patient ne peut pas percevoir les doigts, l'examinateur doit progressivement 
presenter des stimuli plus importants (tels qu'une main en mouvement ou un stimulus lumineux) 
dans chaque quadrant. Des mouvements saccadiques adaptes vers la cible sont egalement les 
temoins d'une preservation relative du champ visuel. 

Une comparaison subjective peut aider a mettre en evidence des deficits minimes. Avec un oeil 
occlus, le patient doit comparer la clarte des deux mains de l'examinateur presentees dans des hemi- 
champs opposes. Une diminution de la clarte est en faveur d'un deficit modere dans cet hemichamp. 
Des comparaisons de stimuli colores ont ete utilisees de longue date pour etudier de minimes per- 
tes de sensibilite dans le rouge. Celles-ci peuvent exister dans des pathologies des voies optiques 
anterieures, y compris en l'absence de dyschromatopsie retrouvee avec des stimuli plus importants. 
L'examinateur presente des petits tests d'une meme couleur rouge (tels que des boutons ou des 
capuchons de flacons de collyres mydriatiques) dans chaque hemichamp, et il demande au patient 
s'ils lui apparaissent de teinte identique. La couleur peut apparaitre alteree, delavee ou absente dans 
l'hemichamp pathologique. A l'aide de petits mouvements imprimes au test, l'examinateur peut 
objectiver precisement une modification de sa perception lorsque celui-ci passe le meridien vertical. 
Une telle constatation est en faveur d'une atteinte de la region chiasmatique ou des voies optiques 
retrochiasmatiques. De meme, la comparaison du champ visuel central ou peripherique d'un oeil 
peut permettre d'identifier une atteinte centrale suggerant une neuropathie optique. 
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Grille d'Arnsler 

L'examen a la grille d'Arnsler est utile comme test de depistage supraliminaire rapide des 20° centraux 
du champ visuel (10° de part et d'autre du point de fixation). La planche de la grille d'Arnsler est 
placee a une trentaine de centimetres du visage du patient portant sa correction optique en vision de 
pres. Ce dernier cache un oeil et regarde le point de fixation au centre de la grille. L'examinateur lui 
demande de decrire toutes les zones centrales ou il perqoit une deformation ( metamorphopsies ). De 
telles zones evoquent une atteinte maculaire plus qu'une pathologie du nerf optique. Des deforma- 
tions peripheriques de la grille peuvent etre secondaires a des aberrations optiques liees aux verres et 
doivent etre negligees. On demande egalement au patient de signaler tous les scotomes perqus, qui 
sont moins specifiques d'une etiologie particuliere, mais doivent faire evoquer une atteinte des voies 
optiques et necessitent un bilan plus pousse. II faut verifier que le patient fixe bien le point central et 
ne balaie pas la grille du regard, et ne pas lui suggerer la presence de scotomes lorsque l'on explique le 
test. L'examen a l'aide de la grille d'Arnsler est rapide et simple a realiser, mais sa sensibilite est relati- 
vement faible. II faut completer l'examen par une perimetrie des lors qu'un deficit du champ visuel est 
suspecte, y compris en presence de resultats negatifs a la grille d'Arnsler. 

Schuchard RA. Validity and interpretation of Amsler grid reports. Arch Ophthalmol. 1993 ; 1 1 1(3) : 
776-780. 

Perimetrie 

Une evaluation plus detaillee du champ visuel est obtenue par perimetrie. Les techniques de 
perimetrie statique et cinetique sont toutes deux importantes. En perimetrie statique, des stimuli 
d'intensite variable (combinaison de la luminosite et de la surface) sont presentes en des points 
preetablis (statiques) dans les aires du champ visuel devant etre testees. Le but est de determiner 
le stimulus d'intensite minimale constamment perqu par le patient. En perimetrie cinetique, un 
stimulus d'intensite determinee est deplace d'une aire « non vue » du champ visuel vers une aire 
«vue» afin de determiner la region dans laquelle ce stimulus est toujours per^u par le patient. 
Ainsi, les deux techniques ont un meme but, mais le recherchent a l'aide de methodes differentes. 
En perimetrie cinetique, tous les points de sensibilite identique pour un stimulus particulier sont 
relies pour former un isoptere, qui represente la limite externe de perception de ce stimulus. La 
prise en compte de plusieurs isopteres (etablis avec differents stimuli) fournit une carte de Xilot de 
vision. Tant en perimetrie cinetique que statique, l'analyse du champ visuel porte sur la localisation 
des zones presentant une baisse de sensibilite et apprecie la profondeur du deficit. 

Ecran tangentiel 

L'ecran tangentiel a ete supplante par la perimetrie automatisee, mais il peut etre particulierement 
utile pour confirmer le caractere non organique d'une pathologie. Le patient est assis a 1 metre 
d'un ecran noir et fixe le point central blanc. Il doit identifier une cible qui se deplace du champ 
visuel peripherique « non vu » vers le champ visuel central en suivant chaque meridien radiaire. En 
mode cinetique, une baguette noire avec des cibles de tailles differentes a l'une de ses extremites est 
utilisee pour tracer un ou deux isopteres. Le champ visuel statique peut etre etabli en tournant la 
cible de maniere a presenter son cote oppose noir. Le releve du champ est repete en faisant asseoir 
le patient a une plus grande distance de l'ecran. Si, par exemple, le patient est assis a 2 metres de 
l'ecran, la taille de la cible doit etre doublee. Un patient ayant une pathologie non organique n'arri- 
vera pas a repondre de maniere coherente lorsque le champ est double (voir chapitre 13). 

Perimetrie de Goldmann 

La perimetrie de Goldmann est utilisee a la fois en mode cinetique et statique et presente l'avantage 
de tester l'ensemble du champ visuel. 
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Des stimuli (habituellement blancs) de taille et de luminosite variables sont presentes de la 
meme maniere que lors du test a lecran tangentiel en mode cinetique, le long de tous les meri- 
diens de la peripherie vers le centre. Typiquement, 2 ou 3 isopteres sont determines puisque des 
deficits non perqus a 1'aide des stimuli les plus intenses peuvent etre retrouves en ayant recours a 
des stimuli plus faibles. Un test en mode statique est realise au sein de chaque isoptere a l'aide du 
dispositif permettant de masquer le spot lumineux pour rechercher des scotomes. Les limites de 
ces deficits peuvent alors etre determinees en utilisant un test cinetique et leur profondeur peut 
etre mesuree a l'aide de stimuli de taille et d 'intensite differentes. Bien que le port de la correction 
optique de pres soit necessaire pour les 30° centraux, l'etude detaillee de cette portion du champ 
visuel est assuree au mieux par la perimetrie statique automatisee. 

Le caractere « examinateur- dependant » tant de l'examen a lecran tangentiel qua la coupole 
cinetique de Goldmann presente a la fois des avantages et des inconvenients. II a 1 'avantage de 
permettre une interaction active avec les patients afin d'obtenir une cooperation optimale. Mais 
il existe deux inconvenients : la necessite d'un perimetriste experimente ne craignant pas des exa- 
mens repetitifs et l'exposition a des biais de recueil des traces. 

Perimetrie statique automatisee 

Depuis les annees 1990, la perimetrie statique automatisee est devenue l'examen de reference pour 
*NdT la plupart des cliniciens aux Etats-Unis (et egalement en Europe*). Bien que cet examen soit diffi- 
cile pour certains patients, en particulier les personnes agees et ceux ayant des capacites attention- 
nelles limitees, il presente de multiples avantages par rapport aux techniques d'examen cinetique 
manuelles : 

• des procedures d'examen standardises qui permettent une meilleure comparaison d'exa- 
mens successifs ou realises dans des etablissements differents ; 

• une moindre dependance de l'examinateur ; 

• une amelioration de la sensibilite ; 

• des donnees numeriques pouvant etre utilisees pour des analyses statistiques dans le cadre 
de comparaisons d'examen ou d'etudes cliniques ; 

• un archivage electronique des donnees. 

La presentation des stimuli est effectuee en mode statique pour la plupart des perimetres 
automatises : les stimuli (habituellement blancs de surface III du Goldmann) sont presentes de 
maniere aleatoire en des points predetermines au sein de regions specifiques du champ visuel. 
L'etude du champ visuel est habituellement limitee aux 24 ou 30° centraux (fig. 3-5) pour 
tenir compte de la duree de l'examen, de la compliance du patient, mais egalement de la sur- 
representation du champ visuel central au niveau de cortex strie humain. Le champ visuel central 
releve sur 24° teste 80 % du cortex visuel humain, alors que le champ visuel releve sur 30° teste 83 % 
des territoires corticaux. Cependant, des etudes plus recentes font etat de variations de la surface 
du lobe occipital dediee a la fonction maculaire. 

La luminosite des stimuli est modulee en fonction des reponses du patient, permettant de 
determiner le stimulus minimum visible en chaque point ( seuil de sensibilite). En perimetrie auto- 
matisee, ce seuil est defini comme le stimulus le plus attenue per^u dans 50 % des presentations 
en un point donne. Les valeurs de sensibilite individuelle sont donnees sur une representation 
cartographique des zones testees. Ces valeurs sont exprimees en decibels (unite logarithmique de 
puissance ou d'intensite, mesurant 1'attenuation du stimulus a partir de sa valeur maximale en 
perimetrie) ; une valeur elevee en un point indique que le patient est capable de voir un stimulus 
tres attenue (faible intensite), temoignant d'une plus grande sensibilite retinienne en ce point. Ces 
valeurs ne sont pas des grandeurs absolues et ne sont pas comparables d'un perimetre a l'autre 
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Figure 3-5 Representation schematique d'un champ visuel releve au perimetre de Goldman com- 
pare au programme des 30° centraux d'une perimetrie statique automatisee. L'isoptere le plus 
grand du champ visuel de Goldman s'etend jusqu'a 90° en temporal et 60° dans les autres qua- 
drants. Line perimetrie statique automatisee classique n'etudie que les 30° centraux. (Remerciements 
au Dr Anthony C. Arnold.) 


puisqu'il existe des differences concernant 1'intensite maximale du stimulus, la luminance du fond 
et d'autres parametres (dont la duree de presentation du stimulus). 

Pour l'interpretation clinique, ces valeurs sont comparees point par point a des valeurs norma- 
les obtenues chez des sujets d'age identique, et une analyse statistique est effectuee pour preciser la 
probability que chaque point ait une valeur anormale. Ces donnees sont reportees sur une repre- 
sentation topographique ainsi que sur une representation schematique des valeurs de la sensibilite 
retinienne : 1 'echelle de gris (fig. 3-6). Ce schema presente une vue d'ensemble des donnees du champ 
visuel a l'aide de symboles sombres pour les points de faible sensibilite et de symboles plus clairs pour 
les points de haute sensibilite. L'ordinateur interpole des valeurs entre les points testes pour que le 
schema presente apparaisse plus parlant (fig. 3-7). II est possible de selectionner des analyses statis- 
tiques supplementaires pour mesurer point par point la diminution de sensibilite du champ visuel 
par rapport a des sujets sains de meme age; c'est le deficit total ( total deviation, representee a gauche 
en decibels et niveau de gris). En raison d'une possible diminution de la sensibilite de l'ensemble 
du champ visuel liee a l'opacification des milieux (par exemple du fait d'une anomalie de la surface 
corneenne ou d'une cataracte), la representation point par point en « deviation individuelle » ( pattern 
deviation, representation de droite en point par point et appelee « deviation-deviation ») peut etre 
utile : la sensibilite de l'ensemble des points est modifiee (en tenant compte des sept valeurs les plus 
elevees) et reanalysee en fonction des valeurs attendues compte tenu de l'age du patient. Cette analyse 
permet de compenser une diminution globale de sensibilite et de quantifier les scotomes (tels que des 
deficits arciformes, des hemianopsies) qui auraient pu etre masques par la depression globale. 
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Figure 3-6 Resultats imprimes d'un programme 30-2 d'un perimetre statique automatise 
Humphrey, avec des renseignements concernant les analyses statistiques, I'echelle des gris et les 
traces de probabilite. (Remerciements au Dr Anthony C. Arnold.) 
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Figure 3-7 Femme de 43 ans qui presentait des flashes 
du cote droit. Son acuite visuelle etait de 8/10 a chaque 
oeil. A, B. Le champ visuel evalue au perimetre de Goldman 
evoque un possible deficit arciforme superieur gauche et 
une perte de sensibilite temporale superieure de I'ceil droit. 
C, D. La perimetrie statique automatisee evoque un possi- 
ble deficit fasciculaire superieur et inferieur de I 'ceil gauche. 
Mais les traces de « deviation totale » et « deviation indivi- 
duelle» montrent clairement un deficit relatif nasal de I 'oeil 
gauche et une perte de sensibilite temporale de I'ceil droit 
respectant le meridien vertical correspondant a une hemia- 
nopsie laterale homonyme superieure droite incomplete. 
E. L'IRM montre une masse dans le lobe temporal gauche 
responsable des symptomes. Les traces de la « deviation 
totale » et de la « deviation individuelle » peuvent etre ana- 
lyses pour aider a caracteriser le champ visuel, la combi- 
naison des deux augmentant la signification d'un aspect 
pathologique. (Parties A-D : remerciement au Dr Steven A. 
Newman ; partie E : remerciements au Dr Joel Cure.) 
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La perimetrie originate en « seuil complet» etait longue et fatigante pour les patients, ce qui la 
rendait peu Liable et mal acceptee. II a ete ensuite developpe une version plus rapide, connue sous 
le nom de FASTPAC, mais elle etait trop fruste et done de fiabilite discutable. Un compromis est 
aujourd'hui largement accepte : le Swedish Interactive Threshold Algorythm (SITA), qui permet 
de reduire de 50 % la duree d'un test de seuil tout en conservant la precision necessaire a sa fiabi- 
lite. (Voir la Section 10 du BCSC, Glaucome). 

Les indices globaux sont calcules de fa^on a aider a la detection de modification du champ 
visuel dans le temps. Ces indices comprennent : une moyenne ponderee de la diminution de 
la sensibilite retinienne de tous les points par rapport a la normale (deviation moyenne [mean 
deviation, MD]) et deux indices de mesure des deficits localises (deviation individuelle [pattern 
strandard deviation ou PSD de Humphrey; loss variance ou LV d'Octopus], deviation individuelle 
corrigee [CPSD de Humphrey, CLV d'Octopus, C pour corrected]). Ces indices peuvent etre uti- 
lises pour estimer les variations de la sensibilite retinienne au cours du temps (soit globale, soit 
point par point). 

La fiabilite de l'examen d'un patient est estimee en verifiant les points suivants. 

• Le taux de faux positifs. Etudie la frequence a laquelle le patient repond alors qu'aucun 
stimulus n'est presente. (Le taux acceptable est normalement inferieur a 25 %, mais, ideale- 
ment, ces erreurs sont reduites grace aux interactions entre le patient et l'examinateur lors 
de l'examen.) 

• Le taux de faux negatifs. Etudie la frequence a laquelle le patient oublie de repondre alors 
qu 'il est presente un stimulus dont la luminance est superieure au seuil prealablement deter- 
mine. (Le taux acceptable est normalement inferieur a 25 %, mais cette incidence augmente 
dans les zones dans lesquelles il existe un deficit avere. Le patient est incapable de repeter 
correctement ses reponses.) 

• Les pertes de fixation. Etudient la fa^on dont le patient repond alors que le stimulus est 
presente dans la zone ou doit normalement se trouver la tache de Mariotte (et oil aucune 
reponse n'est attendue), indiquant que l'oeil n'est pas aligne sur le point de fixation. 

• La mesure de la fluctuation a court terme. Etudie la variability des reponses du patient en cer- 
tains points ou le test est repete de fa^on a evaluer la coherence (double determination). 


Adams DL, Sincich LC, Horton JC. Complete pattern of ocular dominance columns in human pri- 
mary visual cortex. / Neurosci. 2007;27(39) : 10391-1403. 

Anderson DL, Patella VM. Automated Static Perimetry. 2nd ed. St Louis : Mosby ; 1999. 

Bengtsson B, Heijl A, Olsson J. Evaluation of a new threshold visual field strategy, SITA, in normal sub- 
jects. Swedish Interactive Thresholding Algorithm. Acta Ophthalmol Scand. 1998; 76(2) : 165-169. 

Horton JC, Hoyt WF. The representation of the visual field in human striate cortex : a revision of 
the classic Holmes map. Arch Ophthalmol. 1991 ; 109(6) : 816-824. 

Newman SA. Automated perimetry in neuro-ophthalmology. Focal Points : Clinical Modules for 
Ophthalmologists. San Francisco : American Academy of Ophthalmology; 1995, module 6. 

Wong AM, Sharpe JA. Representation of the visual field in the human occipital cortex : a magnetic 
resonance imaging and perimetric correlation. Arch Ophthalmol. 1999; 117(2) : 208-217. 


Examens complementaires 
Test de la vision des couleurs 

L'examen de la vision des couleurs complete 1'evaluation de l'acuite visuelle. Au cours des patho- 
logies du nerf optique, notamment au cours des nevrites optiques par demyelinisation, la dys- 
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chromatopsie peut etre proportionnellement plus importante que ne le voudrait la baisse d'acuite 
visuelle evaluee grace a l'echelle de Monoyer. Lors des maculopathies, l'acuite visuelle et la vision 
des couleurs ont tendance a presenter des alterations evoluant de fagon parallele. Ainsi, lorsqu'un 
oeil a une acuite visuelle chiffree a 8/10 mais une alteration severe de la vision des couleurs, le dia- 
gnostic de neuropathie optique est plus probable que celui de maculopathie. La persistance d'une 
dyschromatopsie sequellaire est habituelle dans les suites d'une neuropathie optique, y compris 
apres recuperation de l'acuite visuelle. 

L'examen de la vision des couleurs est realise oeil par oeil afin de pouvoir detecter une atteinte 
unilateral. Une planche pseudo-isochromatique a ete mise au point afin de rechercher des dys- 
chromatopsies congenitales de type rouge-vert, mais elle peut etre prise en defaut dans de nom- 
breux cas de dyschromatopsies acquises moderees. Cependant, cette planche est couramment 
utilisee en clinique comme test de depistage de la vision des couleurs, puisque les neuropathies 
optiques sont volontiers responsables de dyschromatopsies severes de type rouge-vert. Une asy- 
metrie entre les deux yeux est plus parlante qu'une alteration bilaterale moderee de la vision des 
couleurs, souvent due a une alteration congenitale, surtout chez les hommes. Les planches AO 
HRR (American Optical Hardy-Rand Rittler) ont ete congues de maniere a depister les dyschro- 
matopsies d'axe tritan ainsi que celles d'axe rouge-vert. Les dyschromatopsies d'axe bleu-jaune 
peuvent se voir au cours des maculopathies, mais sont volontiers retrouvees lors des atrophies 
optiques dominantes ou des glaucomes. Les planches tritan de Lanthony peuvent etre utilisees afin 
de depister une dyschromatopsie d'axe bleu-jaune, mais celles-ci sont plus difficiles a trouver que 
les planches pseudo-isochromatiques aux Etats-Unis. 

Des tests plus precis de la vision des couleurs, utilisant l'appariement de pions colores, per- 
mettent de caracteriser de fagon complete un trouble de la vision des couleurs et peuvent aider a 
differencier les anomalies acquises des anomalies congenitales. Le test Farnsworth 15 Hue , au cours 
duquel le patient doit classer 15 pions colores en fonction de leur teinte et de leur intensity, est un 
bon test de base s'il est realise dans des conditions standardises d'eclairement. Ce test peut etre 
rendu plus sensible par desaturation des pastilles (15 Hue desature de Lanthony). Le test 100 Hue 
de Farnsworth-Munsel est un test nettement plus detaille comportant 85 pions et qui permet une 
meilleure classification. Mais la realisation de ce test et son analyse prennent beaucoup de temps, 
ce qui limite son utilisation comme test clinique en routine. Une version plus rapide de ce test ne 
comportant que 21 pions peut etre utilisee pour la classification des neuropathies optiques. 

Les tests de la vision coloree sont traites plus en detail et illustres dans la Section 12 du BSCS, 

Retina and Vitreous ( Retine et vitre). 

Melamud A, Hagstrom S, Traboulsi E. Color vision testing . Ophthalmic Genet. 2004;25(3) : 159-187. 

Nichols BE, Thompson HS, Stone EM. Evaluation of a significantly shorter version of the 
Farnsworth-Munsell 100-hue test in patients with 3 different optic neuropathies. 

J Neuroophthalmol. 1997; 17(1) : 1-6. 


Sensibilite aux contrastes spatiaux 

Devaluation de l'acuite visuelle prend en compte la discrimination des contrastes puisqu'elle utilise 
des cibles dont la taille varie (et en consequence l'espace entre des lignes de contraste eleve et som- 
bre) mais qui ne sont presentees qua un niveau unique (et eleve) de contraste. Une estimation plus 
sensible et plus complete peut etre realisee en faisant egalement varier les niveaux de contraste. 
Deux types de test de sensibilite aux contrastes sont actuellement utilises : les tests reseaux et les 
tests-lettres. Les tests reseaux (Vistech [Vistech Consultants, Dayton, OH] ; Sine Wave Contrast 
Test, ou SWCT [Stereo Optical, Chicago] ; Functional Acuity Contrast Test, ou FACT [Stereo 
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Optical, Chicago]) utilisent des rangees de pastilles constitutes d'un reseau, chaque rangee cor- 
respondant a une frequence spatiale particuliere. Le contraste minimal per^u pour chaque niveau 
de frequence spatiale (le contraste seuil) est reporte sur un graphique de seuil par frequence - la 
fonction de sensibilite aux contrastes. Celui-ci represente la sensibilite de la region centrale de la 
retine a plusieurs niveaux de contraste et non au seul niveau de contraste dune echelle d'acuite 
visuelle standard. Ces tests reseaux, quoique superieurs aux tests-lettres, sont difficiles a realiser et 
leur reproductibilite est faible. Un test de depistage simple, utilisant des optotypes de taille unique 
dont le contraste diminue (la table de Pelli-Robson), est plus facile a utiliser en routine. 

Puisqu'une atteinte peu severe du systeme visuel peut ne se manifester que par une mau- 
vaise discrimination dans les niveaux de contraste les plus faibles, 1'evaluation de la sensibilite aux 
contrastes peut etre utilisee pour depister et quantifier des deficits visuels alors que la mesure de 
l'acuite visuelle est encore normale. Le test de sensibilite aux contrastes n'est pas specifique dune 
atteinte du nerf optique. Un trouble des milieux ou une lesion maculaire peut egalement etre a 
l'origine de resultats anormaux. L'interpretation des resultats des tests de sensibilite aux contrastes 
est plus complexe que celle de l'acuite visuelle, notamment pour differencier les anomalies discre- 
tes des valeurs normales. Ce test n'est pas unanimement accepte en pratique clinique. 

Les tests de sensibilite aux contrastes sont traites plus en detail dans la Section 3 du BSCS, 
Clinical Optics ( Optique clinique) et dans la Section 12, Retina and Vitreous ( Retine et vitre). 

Owsley C. Contrast sensitivity. Ophthalmol Clin North Am. 2003 ; 16(2) : 171-177. 

Pelli DG, Robson JG, Wilkins AJ. The design of a new letter chart for measuring contrast sensiti- 
vity. Clinical Vision Sciences. 1988; 2(3) : 187-199. 


Test de recuperation apres eblouissement 

Le test de recuperation apres eblouissement est un test clinique simple qui peut aider a differencier 
une perte de vision centrale due a une lesion maculaire ou a une ischemie retinienne de celle due a 
une neuropathie optique. Chaque oeil est teste separement. La meilleure acuite visuelle corrigee est 
mesuree (puisque ce test n'est valable que pour des acuites visuelles superieures ou egales a 8/10). 
Apres que le patient a regarde directement pendant 10 secondes une forte lumiere (par exemple 
un ophtalmoscope a main ou le faisceau d'une lampe a fente) tenue a 2 ou 3 cm de l'ceil, il lui est 
demande de lire le plus rapidement possible la ligne correspondant a la meilleure acuite visuelle 
corrigee precedemment mesuree. Normalement, le temps de recuperation est compris entre 45 et 
60 secondes, mais, chez les patients presentant une maculopathie, ce temps de recuperation est 
frequemment augmente a 90 a 180 secondes ou plus. Les patients porteurs de neuropathie optique 
gardent un temps de recuperation apres eblouissement normal. 

Glaser JS, Savino Pf, Sumers KD, McDonald SA, Knighton RW. The photostress recovery test in 
the clinical assessment of visual function. Am J Ophthalmol. 1977 ; 83(2) : 255-260. 

Mesure du potentiel d'acuite visuelle par potential acuity meter 

Le potential acuity meter (PAM; instrument qui se monte sur une lampe a fente, peu utilise en pra- 
tique courante*) est utile lorsque Ton suspecte qu'un trouble ou une anomalie des milieux explique 
une baisse d'acuite visuelle. Les optotypes sont projetes sur la retine au travers de la cornee, du cris- 
tallin et du vitre a l'aide d'un petit faisceau. II est ainsi possible d'estimer l'acuite visuelle maximale 
en s'affranchissant des milieux anormaux. Ce test peut sous-estimer ou surestimer l'acuite visuelle 
potentielle vraie, raison pour laquelle il n'est pas universellement admis comme predictif de l'acuite 
visuelle postoperatoire apres chirurgie de la cataracte. Cependant, il peut etre utile pour obtenir 
une valeur approximative lorsque la baisse visuelle a plusieurs origines. Ainsi, lorsqu'un patient a 
une acuite chiffree a 1/10 mais une acuite visuelle potentielle evaluee a 3/10, une cause autre qu'une 
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perte de transparence des milieux doit etre recherchee (neuropathie optique ou maculopathie). 
Inversement, un patient ayant une perte diffuse du champ visuel et une acuite visuelle chiffree a 2/ 1 0 
dont l'acuite visuelle potentielle remonte a 10/10 ne necessiterait pas d' autre examen. Le PAM peut 
egalement etre utile en cas de perte fonctionnelle de la vision, lorsque cet examen retrouve une bien 
meilleure acuite visuelle que celle mesuree a l'aide de l'echelle de Monoyer. (Ce test est l'equivalent 
de la mesure d' acuite visuelle potentielle SLO (Scanning Laser Ophthalmoscopy"'). 

Minkowski JS, Palese M, Guyton DL. Potential acuity meter using a minute aerial pinhole 
aperture. Ophthalmology. 1983; 90(11) : 1360-1368. 

Reid O, Maberley DA, Hollands H. Comparison of the potential acuity meter and the visometer in 
cataract patients. Eye. 2007; 21(2) : 195-199. 


Angiographie a la fluoresceine 

L'angiographie a la fluoresceine peut etre utile pour differencier les baisses d'acuite visuelle d'ori- 
gine maculaire de celles dues a une atteinte du nerf optique. Bien que la plupart des maculo- 
pathies s'accompagnent d'anomalies retiniennes evidentes, certaines pathologies - telles que des 
occlusions capillaires retiniennes dues au diabete ou a d'autres vasculopathies, un minime oedeme 
maculaire cystoide, une discrete lame de liquide sous-maculaire (par exemple une chorioretinite 
sereuse centrale), une maculopathie toxique debutante (par exemple par chloroquine) et un stade 
debutant de dystrophie des cones - ne presentent que de tres discretes manifestations cliniques. 
Ces manifestations cliniques, telles que les territoires avasculaires, les fuites de colorant ou les 
irregularites de l'epithelium pigmente retinien (EPR), peuvent etre plus evidentes en angiographie 
(les cliches en autofluorescence ou en lumiere infrarouge peuvent fournir des renseignements uti- 
*NdT les sur le pole posterieur"). De plus, l'aspect du remplissage d'un oedeme papillaire peut donner des 
renseignements complementaires amenant a un diagnostic : un retard important du remplissage 
oriente vers une neuropathie optique ischemique et permet d'eliminer une papillite et d'autres 
etiologies d'oedeme papillaire. 

L'angiographie peut egalement montrer un retard ou une absence de remplissage choroidien, 
accompagnant ou non un oedeme papillaire. Cet aspect permet d'expliquer une baisse d'acuite 
visuelle secondaire a une ischemie choroidienne et peut faire evoquer ou peut confirmer un diagnos- 
tic d'arterite gigantocellulaire (maladie de Horton; fig. 3-8). L'angiographie au vert d'indocyanine 
(ICG) donne de meilleurs renseignements concernant la circulation choroidienne. Elle peut etre utile 
en complement de l'angiographie a la fluoresceine lorsqu'il est suspecte une ischemie choroidienne. 

Pour plus de renseignements concernant l'angiographie a la fluoresceine, voir la Section 12 du 
BCSC, Retina and Vitreous ( Retine et Vitre). 

Arnold AC, Badr M, Hepler RS. Fluorescein angiography in nonischemic optic disc edema. Arch 
Ophthalmol. 1996; 114(3) : 293-298. 

Arnold AC, Hepler RS. Fluorescein angiography in acute nonarteritic anterior ischemic optic 
neuropathy. Am J Ophthalmol. 1994 15; 117(2) : 222-230. 

Berkow JW, Flower RW, Orth DH, Kelley JS. Fluorescein and Indocyanin Green Angiography : 

Technique and Interpretation. 2nd ed. Ophthalmology Monograph 5. San Francisco : American 
Academy of Ophthalmology; 1997. 

Galor A, Lee MS. Slowly progressive vision loss in giant cell arteritis. Arch Ophthalmol. 2006 ; 

124(3) : 416-418. 

Siatkowski RM, Gass JD, Glaser JS, Smith JL, Schatz NJ, Schiffman J. Fluorescein angiography in 
the diagnosis of giant cell arteritis. Am J Ophthalmol. 1993 Jan; 115(1) : 57-63. 
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Figure 3-8 Angiographie a la fluoresceine dans le cadre d'une neuropathie optique ischemique 
anterieure (NOIA). A. Dans la forme arteritique de NOIA, la papille optique presente un retard 
de remplissage segmentaire associe a un defaut important de la perfusion choroTdienne. B. Au 
contraire, au cours d'une NOIA non arteritique, la papille optique presente un retard de remplis- 
sage segmentaire mais le remplissage choroTdien est normal. (Reproduit de Arnold AC, Hepler RS. 
Fluorescein angiography in acute non arteritic anterior ischemic optic neuropathy. Am J Ophthalm. 1994 ; 
117(12) : 222-230.) 

Tomographie en coherence optique 

La tomographie en coherence optique ( optical coherence tomography [OCT]) est un examen non 
invasif qui permet de visualiser in situ les differentes couches de la retine et le nerf optique avec 
une haute resolution et un temps d' acquisition rapide. Les images sont obtenues en mesurant les 
ondes lumineuses reflechies a partir de la retine et du nerf optique, puis reconstitutes en coupes 
en 2 ou 3 dimensions. L'OCT est devenue un instrument indispensable dans le diagnostic et la 
prise en charge de nombreuses pathologies retiniennes, de tumeurs intraoculaires et dans le glau- 
come. Son utilisation en neuro-ophtalmologie n'en est encore qua ses debuts. (L'OCT est actuel- 
lement tres largement utilisee en neuro-ophtalmologie. Ses principales applications restent letude 
de l'epaisseur des fibres visuelles peripapillaires [ou RNFL] dans la sclerose en plaques, mais elle 
a une valeur pronostique dans revolution de la fonction visuelle apres chirurgie des adenomes 
*NdT hypophysaires et est d'une grande aide dans l'exploration des baisses visuelles non organiques.*) 
(Voir la Section 10 du BCSC, Glaucome et la Section 12, Retina and Vitreous [Retine et vitre] pour 
plus de details). 

Examens electrophysiologiques 

En presence d'une alteration de la vision centrale ou peripherique, sans anomalie evidente au 
niveau du fond d'oeil, un bilan electrophysiologique peut aider a confirmer ou eliminer une ano- 
malie occulte du nerf optique ou de la retine. Lelectrophysiologie est abordee plus longuement 
dans la Section 12 du BSCS, Retina and Vitreous ( Retine et vitre). 

Potentiels evoques visuels 

Les potentiels evoques visuels (PEV), ou reponses evoquees visuelles (REV), sont fondes sur la mesure 
du signal electrique enregistre au niveau du scalp en regard du lobe occipital en reponse a un stimu- 
lus lumineux. Le signal est de faible amplitude et noye dans le signal electro-encephalographique 
(EEG). II doit etre amplifie par une repetition des stimuli et extrait du bruit de fond EEG par des 
techniques de recalage et de moyennage. L'origine precise des PEV reste inconnue, mais ceux-ci 
temoignent de l'integrite de la voie optique afferente. Des lesions, quelle que soit leur localisation 
au niveau de la voie optique, peuvent reduire le signal. Les PEV testent avant tout la vision centrale 
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puisqu'un tres grand territoire du cortex occipital est devolu aux projections maculaires. Ainsi, des 
anomalies de la vision peripherique peuvent etre sous-estimees en PEV. 

Les stimulations par flashes sont utiles chez des patients dont l'acuite visuelle est effondree 
et chez qui les reponses aux stimuli structures, qui sont plus sensibles, sont reduites ou absentes. 
Cependant, lorsqu'elles peuvent etre discernees du bruit de fond, les reponses aux stimuli structu- 
res donnent des traces plus quantifiables et plus fiables. Ces stimuli structures peuvent etre definis 
en reference au nombre de cycles par seconde ainsi qua la table des cases d'un damier. Les cases les 
plus petites permettent de retrouver les alterations les plus fines de la fonction visuelle. Les ondes 
des PEV les plus frequemment prises en compte sont le premier pic negatif (Nl), suivi par un pic 
positif (PI, egalement appele P100 puisqu'il survient a 100 ms). II est ensuite retrouve un second 
pic negatif (N2) et un second pic positif (P2). La latence de survenue d'un pic apres stimulation 
lumineuse et (a un moindre degre) son amplitude sont les parametres les plus utiles lors de l'ana- 
lyse des PEV. 

Le clinicien peut comparer les releves en provenance de chaque oeil, des deux yeux et des 
deux hemispheres avec les normes de l'appareil. Les latences des pics sont relativement constan- 
tes et des valeurs normalisees precises sont disponibles. Les amplitudes sont moins constan- 
tes et de ce fait moins utiles. Les anomalies de morphologie des ondes sont la consequence 
de lesions situees en n'importe quel point des voies optiques, mais des anomalies unilaterales 
peuvent temoigner d'une neuropathie optique et ainsi aider a la mise en evidence de lesions en 
l'absence d'anomalie franche du fond d'oeil. Une demyelinisation du nerf optique entraine une 
augmentation de la latence de l'onde P100 sans modification marquee de son amplitude; une 
ischemie, une compression ou une atteinte toxique reduisent d'abord l'amplitude, avec un moin- 
dre retentissement sur les latences. 

Dans la plupart des situations cliniques, l'interet des PEV est limite. En effet, ils sont depen- 
dants de nombreux facteurs et un aspect anormal du trace peut exister en l'absence de lesion 
des voies optiques. Celui-ci peut etre la consequence d'une erreur refractive non ou mal corrigee, 
d'opacites des milieux, d'une amblyopie, de la fatigue ou de l'inattention (volontaire ou non). Dans 
la plupart des cas, les PEV sont inutiles pour porter le diagnostic de neuropathie optique et sont 
moins precis pour la quantifier que la perimetrie. Les situations cliniques dans lesquelles les PEV 
gardent une utilite sont : 1) 1'evaluation de la permeabilite des voies optiques chez les nouveau-nes 
ou les adultes ne pouvant parler, et 2) la confirmation de l'integrite des voies optiques lorsqu'il est 
suspecte une pathologie non organique chez un patient. Une reponse constamment anormale aux 
flashes chez un nouveau-ne ou un adulte ne pouvant communiquer evoque une atteinte severe des 
voies optiques. En revanche, une reponse anormale des PEV structures est moins utile puisqu'elle 
peut etre due a une lesion ou etre un faux negatif, consequence d'une inattention ou d'une des rai- 
sons citees plus haut. La normalite des reponses confirme l'integrite des voies optiques. 

Une nouvelle technique a ete mise au point. II s'agit des PEV multifocaux (PEVmf). Ils sont 
destines a detecter des anomalies fines de conduction des nerfs optiques et donnent des correla- 
tions topographiques au sein des voies optiques. A ce jour, seulement quelques etudes portant sur 
les voies optiques anterieures ont pu correler des deficits du champ visuel a des anomalies objec- 
tivees aux PEVmf. 

Fishman GA, Birch DG, Holder GE, Brigell MG. Electophysiologic Testing in Disorders of the 
Retina. Optic Nerve and Visual Pathway. 2 nd ed. Ophthalmology Monograph 2. San Francisco : 
American Academy of Ophthalmology; 2001. 

Hood DC, Odel JG, Winn BJ. The multifocal visual evoked potential. / Neuroophthalmol. 2003 ; 

23(4) : 279-289. 
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Electroretinogramme 

L'electroretinogramme (ERG) mesure l'activite electrique de la retine en reponse a une stimulation 
lumineuse. Cette activite electrique est mesuree au niveau de la surface corneenne a l'aide d'elec- 
trodes incluses dans des lentilles de contact portees pour l'examen. 

Les reponses «plein champ » sont produites en stimulant la totalite de la retine a l'aide de flashes 
lumineux dans differentes conditions d'adaptation de la retine a la lumiere et a l'obscurite. Les prin- 
cipales composantes des ondes electriques produites et mesurees comprennent \onde a , provenant 
essentiellement de la couche des photorecepteurs ; Yonde b , provenant des couches internes de la 
retine, probablement des cellules de Muller et des cellules bipolaires de type ON ; et Yonde c, prove- 
nant de 1' epithelium pigmente et des photorecepteurs. Les reponses des cones et des batonnets peu- 
vent etre differenciees en modifiant les stimuli et letat d'adaptation de la retine pendant l'examen. 

Ce type d'examen est utile pour detecter des atteintes diffuses de la retine dans le cadre de 
deficits visuels generalises ou peripheriques. Des pathologies telles que la retinopathie pigmentaire 
(y compris les formes sans pigment), la cone-rod dystrophy (dystrophie mixte cones-batonnets), 
les retinopathies toxiques, et les retinopathies paraneoplasiques - retinopathie associee au cancer 
{cancer- associated retinopathy [CAR]) et retinopathie associee a un melanome ( melanoma-asso- 
ciated retinopathy [MAR]) - peuvent etre responsables de baisses d'acuite visuelle plus ou moins 
severes avec peu d'anomalies visibles au fond d'oeil. L'ERG est constamment et profondement 
altere des lors que la baisse visuelle est importante ; c'est pourquoi cet examen est extremement 
utile. Cependant, l'ERG plein champ mesure l'ensemble des reponses de la totalite de la retine et 
les reponses peuvent rester normales lors d' atteintes retiniennes peu importantes ou localisees, en 
particulier dans les maculopathies, s'accompagnant de baisses d'acuite visuelle severes. 

Fishman GA, Birch DG, Holder GE, Brigell MG. Electrophysiologic Testing in Disorders of the 
Retina, Optic Nerve and Visual Pathway. 2 nd ed. Ophthalmology Monograph 2. San Francisco : 
American Academy of Ophthalmology; 2001. 

Une technique particuliere, appelee ERG focal ou maculaire , utilise un stimulateur porta- 
ble a type d'ophtalmoscope direct pour produire une stimulation par flashes et un recueil de la 
region maculaire. Cette technique permet de detecter de maniere Liable de minimes dysfonction- 
nements maculaires associes a des deficits visuels centraux alors que la macula apparait normale 
au fond d'oeil et en angiographie. Cependant, cette technique a ete supplantee par l'ERG multifocal 
(ERGmf), qui sera evoque plus loin dans cette section. 

Fish GE, Birch DG. The focal electroretinogram in the clinical assessment of macular disease. 
Ophthalmology. 1989; 96(1) : 109-114. 

L 'ERGpattern ou pERG est un trace produit en reponse a un stimulus par damiers alternant, 
identique a celui utilise pour les PEV. L'onde N95 de ce trace est consideree comme le reflet de 
l'activite des cellules ganglionnaires ; c'est pourquoi cette technique peut detecter des neuropathies 
optiques a un stade precoce. Des travaux ont suggere que les pERG pourraient etre utiles pour dif- 
ferencier les neuropathies optiques ischemiques des neuropathies optiques demyelinisantes ; l'onde 
N95 reste sensiblement normale en cas de demyelinisation (en l'absence d'atrophie) alors qu'elle est 
anormale dans les formes ischemiques. Ce test n'est pas encore largement utilise en clinique. 

Holder GE. Pattern electroretinography (PERG) and an integrated approach to visual pathway 
diagnosis. Prog Retin Eye Res. 2001 ; 20(4) : 531-561. 
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Figure 3-9 ERG multifocal d'un patient presentant une maculopathie. L'oail atteint presente un 
aplatissement du pic foveal sur la representation graphique (A) en comparaison de I'ceil sain (B). 
Une representation schematique detaillee des ondes en chaque point de la retine montre I'exis- 
tence d'une reduction des amplitudes plus marquee au niveau de la fovea. (Remerciements au 
Dr Anthony C. Arnold.) 

Une nouvelle technique, appelee ERGmultifocal , consiste a enregistrer simultanement le 
signal ERG d'un nombre de zones retiniennes pouvant aller jusqu'a 250, dans les 30° centraux, 
et permet d'en obtenir une representation topographique (fig. 3-9). Puisque cet ERG multifocal, 
contrairement a l'ERG plein champ, n'est pas fonde sur une reponse de l'ensemble de la retine, il 
lui a ete reconnu un grand interet dans la detection des anomalies retiniennes focales occultes dans 
la region maculaire ou plus en peripherie. Cette technique est interessante pour differencier une 
atteinte du nerf optique d'une atteinte occulte de la macula, car le trace reste habituellement nor- 
mal dans les atteintes du nerf optique. De plus, elle peut detecter des dysfonctions peripheriques 
localisees, trop petites pour etre detectees par la technique plein champ. 

Hood DC, Bach M, Brigell M, et al. ISCEV guidelines for clinical multifocal electroretinography 
(2007 edition ). Doc Ophthalmol. 2008 Jan; 116(1) : 1-11. 

Hood DC, Odel JG, Chen CS, Winn BJ. The multifocal electroretinogram. J Neuroophthalmol. 

2003 ; 23(3) : 225-235. 



CHAPITRE 4 

Baisse visuelle : classification 
et prise en charge 


Une diminution de la vision peut etre secondaire a des anomalies des milieux oculaires, de la 
retine, du nerf optique, des bandelettes optiques, des radiations visuelles ou du cortex occipital. 
Le bilan a realiser chez un patient presentant une telle alteration de la vision necessite la prise en 
compte de l'anamnese, de l'examen clinique et des examens complementaires, comme indique au 
chapitre 3. Afin de determiner au mieux l'origine de cette baisse d'acuite visuelle, il faut porter une 
attention particuliere aux donnees suivantes recueillies lors de l'examen : 

• existence d'une anomalie de transparence des milieux oculaires : en prenant en compte la 
nettete du fond d'oeil ; 

• existence d'une retinopathie : aspect de la macula et de la retine peripherique; 

• type d'alteration visuelle : central (baisse d'acuite visuelle) ou peripherique (atteinte du 
champ visuel) ; 

• existence d'une neuropathie optique : presence d'un deficit pupillaire afferent; aspect de la 
papille optique ; 

• existence d'une atteinte chiasmatique ; 

• existence d'une atteinte retrochiasmatique. 


Trouble des milieux intraoculaires 

Des irregularites ou des opacites des milieux oculaires peuvent degrader la qualite de 1'image arri- 
vant au niveau des voies optiques anterieures et ainsi entrainer une baisse d'acuite visuelle. Ces 
anomalies doivent etre recherchees lors d'un examen a la lampe a fente et par un examen ophtal- 
moscopique direct. Elies incluent ; 

• les lesions de la cornee, evidentes (cicatrices et deformations liees a un keratocone) ou mini- 
mes (astigmatisme irregulier ou oblique, stade initial d'un keratocone). La keratometrie ou 
la topographique corneenne peuvent etre necessaires pour mettre en evidence ces anoma- 
lies. Les anomalies discretes du film lacrymal (keratite par secheresse oculaire ou kerato- 
pathie d'exposition), les dystrophies sous-epitheliales et les epaississements corneens par 
oedeme stromal peuvent egalement degrader la vision ; 

• les irregularites cristalliniennes , evidentes (cataracte corticale, nucleaire, sous-capsulaire, ou 
des opacites polaires) ou plus discretes (opacification centrale, apparition d'irregularites 
cristalliniennes en « gouttelettes d'huile », lenticone posterieur) ; 

• les anomalies du vitre a type de hyalite cellulaire ou inflammatoire, d'hemorragie intravi- 
treenne, ou de corps asteroides. 
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Maculopathie 

Les pathologies touchant la macula peuvent etre responsables dune perte de la vision centrale asso- 
ciant une baisse de l'acuite visuelle, une perturbation de la vision des couleurs et un scotome central. 
Elies peuvent ainsi parfois evoquer une neuropathie optique. Toutefois, il n'est pas retrouve de defi- 
cit pupillaire afferent relatif (DPAR) hormis en cas de degenerescence maculaire particulierement 
severe. En outre, une maculopathie entraine une perturbation de la discrimination du sens chroma- 
tique qui est parallele a la baisse d'acuite visuelle, contrairement a ce qui est observe dans les neu- 
ropathies optiques au cours desquelles l'atteinte du sens chromatique est nettement plus importante 
que celle de l'acuite visuelle. Les deficits du champ visuel tendent a etre localises et centres au niveau 
du point de fixation au cours des maculopathies ; a l'inverse, les deficits sont plus etendus, souvent 
caecocentraux, en cas d'atteinte du nerf optique, et ils s'associent a une perte generalisee de la sensi- 
bilite objectivee sur les releves du champ visuel. Les patients porteurs de lesions maculaires peuvent 
signaler la presence de metamorphopsies qui ne sont pas retrouvees en cas de neuropathie optique. 
Enfin, il est habituel d'observer des anomalies du fond d'oeil en cas de maculopathie. Celles-ci per- 
mettent d'envisager un diagnostic precis, mais ces anomalies du fond d'oeil peuvent etre discretes, 
difficilement discernables voire absentes. La tomographie par coherence optique (OCT), l'angiogra- 
phie a la fluoresceine et, si besoin, l'electroretinogramme multifocal (ERGmf) peuvent aider a mettre 
en evidence une anomalie anatomique ou fonctionnelle retinienne. (Voir le chapitre 3 et la Section 12 
du BCSC, Retina and Vitreous [Retine et vitre]), pour une discussion plus approfondie de ces tests.) 

Les maculopathies et les retinopathies les plus courantes souvent confondues avec une neu- 
ropathie optique comprennent le syndrome d'elargissement aigu idiopathique de la tache aveugle, 
qui peut s'integrer dans le syndrome des taches blanches evanescentes, la carence en vitamine A, 
et la dystrophie des cones. Les patients porteurs de ces pathologies peuvent ne presenter aucune 
anomalie decelable lors de l'examen du fond d'oeil. Les retinopathies paraneoplasiques, a savoir les 
retinopathies associees au cancer ( cancer-associated retinopathy [CAR]) et les retinopathies asso- 
ciees au melanome ( melanoma-associated retinopathy [MAR]), sont des pathologies plus rares au 
cours desquelles les patients se plaignent d 'importants symptomes visuels, alors que l'examen du 
fond d'oeil est egalement normal ou ne retrouve que de minimes modifications a un stade avance 
de la maladie. D'autres atteintes retiniennes peuvent parfois etre confondues avec une neuropathie 
optique. Citons la chorioretinopathie sereuse centrale, l'oedeme maculaire cystoide et le syndrome 
d' acute zonal occult outer retinopathy (AZOOR). Ces pathologies sont evoquees en detail dans la 
Section 12 du BCSC, Retina and Vitreous ( Retine et vitre). 


Syndrome d'elargissement aigu idiopathique de la tache aveugle 

Habituellement, l'elargissement de la tache aveugle sur un releve de champ visuel est associe a la 
presence de modifications papillaires, qu 'il s'agisse d'un oedeme papillaire ou de drusen. Toutefois, 
le terme de syndrome d'elargissement aigu idiopathique de la tache aveugle a ete utilise pour decrire 
un certain nombre de tableaux cliniques au cours desquels il existe un elargissement de la tache 
aveugle mais dont l'aspect du fond d'oeil est variable. (Voir la Section 9 du BCSC, Intraocular 
Inflammation and Uveitis [Inflammation intraoculaire et uveite], et la Section 12, Retina and 
Vitreous [Retine et vitre], pour plus de details.) Certains patients ont un examen du fond d'oeil 
apparemment normal, sans oedeme papillaire ni lesion retinienne, tandis que chez d'autres il est 
retrouve un oedeme papillaire, des anomalies peripapillaires, une choroidite, des alterations de 
l'epithelium pigmentaire retinien (EPR) ou une uveite. Cette variability de presentation clinique 
a suscite une controverse quant a savoir s'il s'agit de pathologies distinctes ou d'un spectre etendu 
d'une meme entite clinique. Outre l'elargissement de la tache aveugle systematiquement retrouve, 
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le symptome dominant est l'existence de photopsies qui oriente vers une atteinte de la retine 
externe. L'electroretinogramme (ERG), global ou multifocal, peut etre altere. Ainsi, ce syndrome 
clinique est le temoin d'un dysfonctionnement des couches externes de la retine, de l'EPR et de la 
choroide et non dune neuropathie optique. En general, le pronostic visuel des patients porteurs 
de ce syndrome est favorable. 

Fletcher WA, Imes RK, Goodman D, Hoyt WF, Acute idiopathic blind spot enlargement : a big 
blind spot syndrome without optic disc edema. Arch Ophthalmol. 1988 ; 106(1) : 44-49. 

Volpe NJ, Rizzo JF III, Lessell S. Acute idiopathic blind spot enlargement syndrome : a review of 
27 new cases. Arch Ophthalmol. 2001 ; 119(1) : 59-63. 

Syndrome des taches blanches evanescentes multiples 

Le syndrome des taches blanches evanescentes multiples ( multiple evanescent white dot syndrome 
[MEWDS]) affecte le plus souvent les femmes de moins de 30 ans. Sa symptomatologie associe 
des photopsies, une diminution de 1'acuite visuelle et des anomalies du champ visuel allant d'un 
elargissement de la tache aveugle a un scotome central ou caecocentral, ou a une diminution dif- 
fuse de la sensibilite (fig. 4-1). Un DPAR est retrouve dans certains cas, mais il est generalement 
peu important. Les caracteristiques petites taches blanches retiniennes profondes, localisees au 
pole posterieur, sont transitoires. Elies persistent generalement quelques semaines et disparaissent 
spontanement. La retine peut sembler normale lors du premier examen. La papille est normale 
ou discretement cedemateuse. En angiographie a la fluoresceine, les lesions retiniennes, lorsqu'el- 
les sont observees, presentent une hyperfluorescence precoce en guirlande et une impregnation 
persistante aux temps tardifs. L'angiographie au vert d'indocyanine met en evidence un aspect 
caracteristique constitue d'un ensemble de petites lesions hypofluorescentes recouvrant des lesions 
hypofluorescentes plus grandes qui ont une distribution peripapillaire correspondant a l'elargisse- 
ment de la tache aveugle. L'ERG montre une diminution de l'amplitude des ondes a, et 1'ERG multi- 
focal retrouve souvent des territoires localises de dysfonctionnement retinien. (Voir la Section 9 du 
BCSC, Intraocular Inflammation and Uveitis [Inflammation intraoculaire et uveite], et la Section 12, 
Retina and Vitreous [Retine et vitre] pour plus de details). 

Gross NE, Yannuzzi LA, Freund KB, Spaide RF, Amato GP, Sigal R. Multiple evanescent white dot 
syndrome. Arch Ophthalmol. 2006; 124(4) : 493-500. 

Quillen DA, Davis JB, Gottlieb JL, et al. The white dot syndromes. Am J Ophthalmol. 2004; 137(3) : 
538-550. 

Carence en vitamine A 

La vitamine A est une vitamine liposoluble, essentielle pour la constitution de la rhodopsine, pig- 
ment visuel des photorecepteurs, ainsi que dans la differenciation des cellules basales de l'epithe- 
lium des muqueuses, dont la conjonctive. Elle est absorbee par l'intestin grele, transportee dans le 
foie, ou elle est stockee, puis redistribute aux organes cibles, et notamment l'EPR. La malnutrition, 
la malabsorption, les pathologies hepatiques et la carence en zinc (qui est un cofacteur dans la 
conversion du retinol en 11-ds-retinal) contribuent a l'apparition d'un syndrome de carence en 
vitamine A. Les manifestations cliniques de cette carence en vitamine A associent une xerophtal- 
mie, des taches de Bitot conjonctivales, une keratomalacie, une nyctalopie, un deficit du champ 
visuel peripherique et parfois une diminution de la vision centrale. Les examens complemen- 
taires retrouvent un net dysfonctionnement des batonnets (a l'ERG) et une elevation des seuils 
des cones et des batonnets (lors du test de l'adaptation a l'obscurite). L' amelioration des troubles 
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Figure 4-1 Cette femme de 32 ans a consulte en raison de la perception de lumieres clignotantes 
du cote droit de I'ceil droit, en permanence depuis 6 mois. L'acuite visuelle est de 8/10 a chaque 
ceil avec un DPAR droit inferieur a 0,3 log. La perimetrie automatisee quantitative retrouve une 
vaste zone de diminution de sensibilite dans le champ temporal, partant de la tache aveugle et ne 
respectant pas le meridien vertical. (Remerciements au Dr Steven A. Newman.) 


ophtalmologiques de ces patients est souvent spectaculaire apres un traitement qui associe une 
supplementation en vitamine A et le traitement de l'anomalie systemique sous-jacente. 


Purvin V. Through a shade darkly. Surv Ophthalmol. 1999; 43 (4) : 335-340. 


Dystrophie des cones 

La dystrophie des cones est une pathologie rare, caracterisee par une baisse d'acuite visuelle 
inexpliquee qui peut etre confondue avec une neuropathie optique. Typiquement, au cours de 
la premiere ou deuxieme decennie, les patients se plaignent d'une baisse progressive de l'acuite 
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visuelle bilaterale et d'une deterioration progressive de la vision des couleurs. L'existence d'une 
photophobie et d'une hemeralopie («cecite crepusculaire») est couramment rapportee. Au 
stade precoce, lorsque la diminution d'acuite visuelle est minime ou moderee, le fond d'oeil 
peut etre normal ou objectiver une minime diminution du reflet foveolaire et un remaniement 
granulaire de la pigmentation maculaire. Au cours de revolution de la maladie, l'epithelium 
pigmente maculaire presente une atrophie centrale ovalaire. II peut etre observe une depig- 
mentation en « ceil de boeuf » similaire a celle observee dans la maculopathie a la chloroquine. 
L'angiographie a la fluoresceine peut mettre en evidence ces anomalies avant meme qu'elles 
ne deviennent cliniquement apparentes. L'ERG peut etre normal au debut, puis il montre une 
diminution severe de la reponse photopique (cones) et moins marquee de la reponse scotopi- 
que (batonnets). L'ERG multifocal est interessant pour prouver une dystrophie des cones aux 
stades initiaux. 


Syndromes paraneoplasiques 
Retinopathie associee au cancer 

La retinopathie associee au cancer (CAR) se manifeste par des photopsies, une nyctalopie, une 
alteration de l'adaptation a l'obscurite, un obscurcissement de la vision, un scotome annulaire et 
un deficit campimetrique peripherique et/ou central. A l'inverse des phenomenes visuels positifs 
de la migraine qui sont brefs, les symptomes de la CAR ont tendance a etre permanents. Ces 
symptomes apparaissent progressivement, sur plusieurs semaines ou mois, souvent (dans 50 % des 
cas) avant meme que la tumeur maligne causale ne soit identifiee (il s'agit generalement de carci- 
nomes pulmonaires a petites cellules, bien que d'autres tumeurs malignes pulmonaires, du sein, du 
col ou du corps de l'uterus aient ete impliquees). La degradation est progressive, eventuellement 
bilaterale, et s'accompagne d'une baisse d'acuite visuelle severe. Le fond d'oeil peut paraitre normal 
au debut de revolution, bien que l'amplitude des reponses en ERG soit generalement nettement 
reduite, y compris aux premiers stades de cette pathologie. Au cours de revolution de la maladie, 
les arterioles retiniennes diminuent de calibre, l'EPR apparait aminci et irregulier, et les papilles 
optiques s'atrophient. 

Les chercheurs estiment que, chez la plupart des patients, la tumeur causale secrete un anti- 
gene, appele X antigene-CAR, homologue d'une proteine de 23-kd des photorecepteurs retiniens. 
Cette proteine a ete identifiee comme etant la recoverine. Des anticorps circulants, diriges contre 
l'antigene associe a la tumeur, induisent probablement une reaction croisee avec la recoverine 
retinienne, aboutissant a une degenerescence immune des photorecepteurs, tant les cones que 
les batonnets. Sur la base de ce mecanisme presume, plusieurs types de traitement ont ete ten- 
tes. Keltner et al. ont rapporte l'observation d'un patient chez qui le taux d'anticorps a diminue 
et la fonction visuelle s'est amelioree et s'est stabilisee apres une corticotherapie systemique. 
Des benefices therapeutiques ont egalement ete attribues a diverses combinaisons de cortico- 
therapies, plasmapherese et immunoglobulines intraveineuses. Cependant, le pronostic visuel 
est generalement mauvais. L'effet du traitement de la tumeur causale sur la fonction retinienne 
reste incertain. 

Retinopathie associee au melanome 

La retinopathie associee au melanome (MAR) est un syndrome extremement rare qui touche ini- 
tialement les batonnets et qui se manifeste par des photopsies, une nyctalopie et une perte bilate- 
rale de la vision peripherique. La MAR evolue habituellement rapidement en quelques semaines 
ou quelques mois, mais elle peut apparaitre de fa^on brutale. Les symptomes visuels se develop- 
pent generalement chez un patient dont le melanome a deja ete diagnostique. Le bilan realise a 
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l'occasion de la baisse d'acuite visuelle retrouve souvent la presence de metastases. L'acuite visuelle, 
la vision des couleurs et le champ visuel central sont souvent normaux au stade initial, alors que la 
perte du champ visuel peripherique est 1'alteration predominante. Le fond d'oeil peut etre normal 
au depart ou objectiver une irregularite de 1'EPR, une diminution de calibre des arterioles retinien- 
nes et une paleur papillaire chez les patients symptomatiques depuis plusieurs mois. Les anomalies 
de l'ERG chez les patients porteurs dune MAR suggerent une alteration des batonnets. Chez ces 
patients, la fonction visuelle peut rester stable et ne pas evoluer (ce qui n'est pas le cas en presence 
dune CAR). Aucun traitement n'a fait la preuve de son efficacite. 

Chan JW. Paraneoplastic retinopathies and optic neuropathies. Surv Ophthalmol. 2003; 48(1) : 

12-38. 

Goldstein SM, Syed NA, Milam AH, Maguire AM, Lawton TJ, Nichols CW. Cancer-associated 
retinopathy. Arch Ophthalmol. 1999; 117(12) : 1641-1645. 

Guy J, Aptsiauri N. Treatment of paraneoplastic visual loss with intravenous immunoglobulin : 
report of 3 cases. Arch Ophthalmol. 1999; 117(4) : 471-477. 

Keltner JL, Thirkill CE, Tyler NK, Roth AM. Management and monitoring of cancer-associated 
retinopathy. Arch Ophthalmol. 1992; 110(11) : 48-53. 

Kim RY, Retsas S, Fitzke FW, Arden GB, Bird AC. Cutaneous melanoma-associated retinopathy 
Ophthalmology. 1994; 101(11) : 1837-1843. 

Sawyer RA, Selhorst JB, Zimmerman LE, Hoyt WF. Blindness caused by photoreceptor degenera- 
tion as a remote effect of cancer. Am J Ophthalmol. 1976; 81(5) : 606-613. 


Amblyopie 

En cas de baisse visuelle unilateral inexpliquee, une amblyopie preexistante doit etre evoquee. 
II faut rechercher une cause comme une anisometropie, un astigmatisme ou un strabisme a petit 
angle. L' amelioration de l'acuite visuelle, lorsqu'elle est mesuree a l'aide de lettres isolees plutot 
qu'avec des lignes d'optotypes, suggere un phenomene d'inhibition laterale note dans l'amblyopie. 
II peut arriver qu'une amblyopie severe soit responsable d'un DPAR, mais son intensity est fai- 
ble (rarement plus de 0,6 log). Les champs visuels sont generalement normaux ou ne retrouvent 
qu'une legere perte de sensibilite et non pas un scotome focal ou un effondrement de la sensibilite 
tels qu'ils sont observes lors des atteintes des voies optiques. Les comptes rendus des examens 
ophtalmologiques precedents peuvent etre extremement utiles. 


Neuropathies optiques 

Les neuropathies optiques s'accompagnent typiquement d'une perte du champ visuel, comme 
nous allons le voir. II existe le plus souvent un deficit pupillaire afferent relatif, bien que dans 
le cas d'une atteinte minime du nerf optique ou d'une forme bilaterale et symetrique, ce deficit 
pupillaire puisse etre indetectable. La papille peut etre normale ou pas et, lorsqu'elle ne Test pas, 
peut etre oedemateuse, ou presenter d'autres anomalies telles que des drusen, une excavation ou 
une atrophie. Certaines etiologies de neuropathie optique peuvent donner lieu a plusieurs tableaux 
cliniques. Par exemple, lors de lesions orbitaires compressives ou infiltrantes, les papilles peuvent 
etre normales, oedemateuses ou atrophiques. Dans ce chapitre, les neuropathies optiques ont ete 
classees en fonction de leurs presentations habituelles, mais il faut garder a l'esprit qu'il existe des 
chevauchements considerables entre ces differentes categories. 
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Aspects du champ visuel 

Les axones des cellules ganglionnaires retiniennes penetrent dans la tete du nerf optique en trois prin- 
cipaux groupes (fig. 4-2) ; ainsi, les lesions du nerf optique entrainent trois types differents d'atteinte 
du champ visuel. En general, ces atteintes peuvent etre classees comme indique au tableau 4-1. 

• Atteinte des fibres interpapillo-maculaires : scotome caecocentral (fig. 4-3A, a gauche), sco- 
tome paracentral (fig. 4-3A, a droite), et scotome central (fig. 4-3B). 

• Atteinte des fibres arciformes : scotome arciforme (perte d'un faisceau de fibres) (fig. 4-3C), 
large scotome (altitudinal : perte plus etendue de fibres arciformes) (fig. 4-3D), et deficit 
nasal (ressaut, perte dans la portion nasale des fibres arciformes) (fig. 4-3E). Ces fibres s'ar- 
retent au niveau d'un raphe horizontal temporal ; c'est pourquoi ces deficits se terminent le 
long du meridien horizontal nasal. 

• Atteinte des fibres radiaires nasales : deficit temporal en coin. 

L' augmentation de surface de la tache aveugle lors d'un oedeme papillaire, quelle qu'en soit 
l'etiologie, est secondaire au deplacement de la retine peripapillaire (fig. 4-3F). 



Normal 


Atteint 


B 
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:::::::: 

::::::::::::: 



::::::::::::: 


Figure 4-2 A. Schema de I'entree des fibres optiques dans la papille. Plusieurs faisceaux ont ete 
differencies : celui des fibres arciformes ( faisceau inferieur en surbrillance), le faisceau interpapillo- 
maculaire ( fleche longue) et le faisceau des fibres radiaires nasales ( fleche courte). B. Schema en 
echelle de gris d'une perimetrie de type Humphrey montrant un deficit arciforme superieur du 
champ visuel correspondant a une perte de fibres du faisceau arciforme inferieur en surbrillance 
sur le schema A. (Partie B : remerciements au Dr Anthony C. Arnold.) 
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Tableau 4-1 Terminologie en perimetrie 

Terminologie Caracteristiques 

Caracteristiques des anomalies du champ visuel 

Absolu Absence de perception de stimulus dans la zone deficitaire 


Relatif 

Les stimuli les plus grands et les plus lumineux peuvent etre pergus 
dans la zone deficitaire, mais les stimuli les plus petits et les plus 
faibles ne le sont pas. La taille et la forme de la zone deficitaire varient 
de fagon inverse aux modifications de la taille et/ou de I'intensite du 
stimulus presente. Les deficits peuvent etre qualifies de peu profonds 
lorsque seuls les stimuli les plus petits ou les plus pales ne sont pas 
pergus et de profonds si les stimuli les plus lumineux ne sont pas 


pergus au centre de la zone deficitaire. 

Terminologie decrivant les anomalies du champ visuel 

Scotome Zone de perception visuelle deficitaire entouree d'une zone de perception 


Central 

Cascocentral 

Paracentral 

visuelle normale (par exemple la tache aveugle) 

Le deficit n'interesse que le point de fixation 

Le deficit s'etend du point de fixation a la tache aveugle 

Le deficit interesse une zone a proximite du point de fixation mais ne 

I'inclut pas 

Pericentral 

Le deficit interesse une zone entourant de fagon symetrique le point de 
fixation sans I'inclure 

Arciforme 

Altitudinal 

Correspond a un faisceau de fibres nerveuses et a la perte de celui-ci 
Correspond a un deficit arciforme plus important interessant deux 
quadrants dans les champs superieur ou inferieur 

Quadranopsie 

Hemianopsie 

Deficit interessant un quadrant du champ visuel 

Deficit interessant la moitie du champ visuel en cause, soit nasale soit 
temporale 


Description des anomalies bilaterales du champ visuel selon leur localisation spatiale 
et leur etendue 


Homonyme 

Bitemporal 

Complete 

Incomplete 

Congruence 

Le meme cote de I'espace visuel est interesse pour chaque ceil 

Les hemichamps temporaux opposes sont interesses pour chaque ceil 
L'ensemble du champ visuel est interesse 

Une partie du champ visuel est epargnee 

Tendance a la symetrie en cas de deficit homonyme du champ visuel 
(par exemple lorsque le deficit a une taille, un emplacement et une 
forme similaires pour chaque ceil) 
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Figure 4-3 Differentes presentations des deficits du champ visuel au cours des neuropathies opti- 
ques. A. Scotome caecocentral (a gauche, fleche) ; scotome paracentral (a droite, fleche). B. Scotome 
central (fleche). C. Scotome arciforme (fleche). D. Vaste deficit arciforme (altitudinal) (fleche). 
E. Deficit nasal arciforme (ressaut) (fleches). F. Elargissement de la tache aveugle (fleche). I Parties 
£, F : remerciements au Dr Anthony C. Arnold.) 
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Neuropathies optiques anterieures avec oedeme papillaire 
CEcleme papillaire de stase aigu 

Le terme d'oedeme papillaire de stase designe l'oedeme de la tete du nerf optique secondaire a ['aug- 
mentation de la pression intracranienne (PIC). L' aspect de la papille lors d'un oedeme papillaire de 
stase n'est pas different de celui observe lors d'autres causes d'oedeme papillaire (par exemple lors 
d'une papillite). L'oedeme papillaire de stase aigu est responsable d'une hyperhemie de la papille, 
avec une dilatation du reseau capillaire superficiel, des telangiectasies des vaisseaux pre- et peripa- 
pillaires, et souvent des hemorragies en flammeches. L'oedeme des fibres optiques peripapillaires a 
un aspect blanc grisatre et opalescent, avec des bords irreguliers et peignes qui masquent le rebord 
papillaire et les vaisseaux retiniens passant a ce niveau. A un stade precoce d'oedeme papillaire de 
stase, l'atteinte de la couche des fibres optiques peut etre incomplete, avec un masquage partiel des 
vaisseaux retiniens le traversant. Le comblement de l'excavation papillaire physiologique est tardif 
dans l'oedeme papillaire de stase et son absence est plus souvent le temoin d'une papille charnue 
congenitale, responsable d'un faux oedeme papillaire (voir plus loin dans cette section). L' absence 
de pouls veineux spontane peut temoigner de l'augmentation de la PIC, mais son absence lors 
de l'examen initial n'a qu'une signification limitee, puisque 20 % de la population normale n'en 
presente pas. En revanche, lorsque sa presence a ete precedemment documentee, sa disparition 
est evocatrice d'une augmentation de la PIC. Les autres anomalies ophtalmoscopiques qu'il est 
possible d'observer aux stades avances de l'oedeme papillaire de stase sont les nodules dysoriques, 
les exsudats et les hemorragies. 

La plupart des patients ayant une PIC elevee signalent des symptomes a types de cephalees, 
de nausees et de vomissements. Ces patients peuvent egalement noter des amauroses transitoires. 
Ces eclipses visuelles, episodes uni- ou bilateraux de perte de vision durant quelques secondes, 
sont decrites comme un «voile gris», un «voile blanc», une «fumee», un «brouillard» ou un 
« voile noir» obscurcissant la vision, et se produisent volontiers lors des changements de position 
(orthostatisme). En cas d'oedeme papillaire de stase aigu, la fonction visuelle est normale, y com- 
pris l'acuite visuelle et la vision des couleurs. Le jeu pupillaire est normal. Le champ visuel n'objec- 
tive qu'un elargissement de la tache aveugle. 

Pour le clinicien, la premiere etape de la prise en charge d'un oedeme papillaire de stase consiste 
a exclure un faux oedeme papillaire. Pour les distinguer, il faut repondre a trois questions. 

1. La papille est-elle hyperhemiee ? Un oedeme papillaire - hormis dans le cas de l'oedeme 
pale de la neuropathie optique ischemique (maladie de Horton) ou dans la forme avancee 
d'un oedeme papillaire chronique avec atrophie (au cours de laquelle il existe egalement 
un dysfonctionnement marque du nerf optique) - est generalement associe a une conges- 
tion de la microvascularisation de la papille, ce qui accentue sa teinte rougeatre. 

2. Y a-t-il des anomalies microvasculaires a la surface de la papille ? L'oedeme papillaire 
s'accompagne habituellement d'une dilatation et de telangiectasies des capillaires super- 
ficiels de la papille, et peut etre associe a des hemorragies en flammeches papillaires ou 
peripapillaires. Ces anomalies sont absentes lors d'un pseudo-oedeme papillaire. Elies se 
distinguent des telangiectasies peripapillaires de la neuropathie optique hereditaire de 
Leber, qui sont primitivement peripapillaires et ne laissent pas diffuser la fluoresceine. 

3. A quelle profondeur de la retine est localise leflou du rebord papillaire ? Au cours de 
l'oedeme papillaire, le rebord papillaire est flou car il est obscurci, ainsi que les vaisseaux 
retiniens, par l'epaississement et l'opacification de la couche des fibres optiques papil- 
laires et peripapillaires. Dans la plupart des cas de pseudo-oedeme papillaire, le rebord 
papillaire semble flou et la papille est surelevee, mais les vaisseaux retiniens restent 
nettement visibles lorsqu'ils croisent le rebord papillaire. 
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La plupart des cas de pseudo-oedeme papillaire sont secondaires a la presence de drusen 
papillaires. Cependant, lorsqu'il existe des drusen papillaires, la papille n'est pas hyperhemiee et ne 
presente generalement pas de dilatation du sa microvascularisation de surface. Le flou du rebord 
papillaire est du a un arret du transport axoplasmique dans les profondeurs de la papille. Celui-ci 
entraine un aspect de flou jaunatre qui estompe la limite entre la papille et la retine, mais qui laisse 
voir normalement les vaisseaux retiniens. Ce tableau contraste avec l'aspect blanchatre, duveteux 
et peigne de la couche des fibres optiques au cours de l'oedeme papillaire vrai. Les drusen profonds 
s'accompagnent souvent d'autres anomalies, incluant des anomalies de division des vaisseaux reti- 
niens (boucles, trifurcations, et generalement augmentation du nombre de branches de division), 
un rebord papillaire peigne et une disorganisation de l'epithelium pigmente peripapillaire don- 
nant un aspect gris ou noir peripapillaire (fig. 4-4). Les examens complementaires peuvent aider a 
diagnostiquer ou a confirmer les drusen papillaires (voir fig. 4-15). 

Les autres causes de surelevation de la tete du nerf optique ressemblant a un oedeme papil- 
laire de stase sont les reliquats hyaloidiens avec presence de tissu glial a la surface papillaire, les 
papilles charnues congenitales associees a un orifice scleral d'entree du nerf optique etroit, et les 
petites papilles associees a 1'hypermetropie. Le rebord de la papille peut aussi paraitre flou sans que 
celle-ci soit surelevee, lorsqu'il existe des opacites de la couche des fibres optiques sans oedeme, du 
fait de la presence de myeline au niveau des fibres visuelles (fig. 4-5). La myelinisation des fibres 
optiques commence generalement des le rebord de la papille, oil elle estompe la limite entre la 
papille et la retine. Les fibres a myeline masquent egalement les vaisseaux retiniens et ont un aspect 
peigne pouvant passer pour un oedeme papillaire vrai. Neanmoins, les fibres a myeline peuvent 
facilement etre differenciees de l'oedeme papillaire par leur coloration blanche opaque, differente 
de l'aspect translucide et blanc grisatre de l'oedeme papillaire vrai. 

L'oedeme papillaire de stase peut etre secondaire a differentes etiologies, parmi lesquelles il faut 
citer un processus occupant de l'espace intracranien, une hydrocephalie, une infection du systeme 
nerveux central (SNC) (meningite ou meningo-encephalite), une infiltration secondaire a un proces- 



Figure 4-4 A. Retinophotographie centree sur une papille presentant des drusen profonds. Le 
bord papillaire est flou et il existe une opacite jaunatre des tissus profonds peripapillaires. Les 
vaisseaux retiniens sont clairement discernables a la surface de la papille. B. Retinophotographie 
centree sur une papille presentant un oedeme papillaire de stase. Le bord papillaire est flou et il 
existe un epaississement blanc grisatre et opalescent de la couche des fibres nerveuses peripapil- 
laires (fteche). Les vaisseaux retiniens sont partiellement masques au niveau du rebord papillaire 
et a la surface de la papille. II existe des exsudats papillaires temporaux lies a l'oedeme chronique. 
(Remerciements au Dr Sophia M. Chung.) 
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Figure 4-5 Fibres a myelines, souvent localisees au niveau des faisceaux arciformes, parfois conti- 
gues a la papille. Quand elles sont en continuity avec la papille, ces fibres a myelines peuvent etre 
confondues avec un cedeme papillaire ou des nodules cotonneux. (Remerciements au Dr Anthony 
C. Arnold.) 


sus granulomateux ou neoplasique, ou enfin une pseudotumeur cerebrale (ou hypertension intracra- 
*NdT nienne idiopathique*), voir « Hypertension intracranienne idiopathique » plus loin dans le chapitre. 
En cas de suspicion d'oedeme papillaire de stase, il faut demander en urgence un bilan neuroradiologi- 
que afin deliminer un processus occupant de l'espace intracranien. En l'absence d'anomalie du bilan 
neuroradiologique, il faut rapidement demander un avis neurologique et une ponction lombaire avec 
mesure de la pression d'ouverture du liquide cerebrospinal (LCS) et etude de sa composition. 

CEdeme papillaire de stase chronique 

Les patients ayant une hypertension intracranienne chronique (pendant plusieurs mois ou annees) 
et un oedeme papillaire de stase chronique peuvent presenter des alterations de la conduction du 
nerf optique. La papille, qui etait initialement hyperhemiee, devient pale du fait dune perte axo- 
nale chronique (fig. 4-6). Il peut s'y associer d'autres anomalies : 

• une gliose de la couche des fibres optiques peripapillaires. Celle-ci entraine une opacification 
grisatre de cette couche des fibres optiques, dont l'aspect est moins duveteux et plus mem- 
braneux qu'en presence d'un oedeme. Cette gliose tend a suivre les vaisseaux retiniens et a 
les engainer ; 



Figure 4-6 CEdeme papillaire de stase atrophique, avec des plages de gliose retinienne et des 
engagements vasculaires. (Remerciements au Dr Anthony C. Arnold.) 
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• des vaisseaux de shunts optociliaires (vaisseaux collateraux retinochoro'idiens). II s'agit de 
structures veineuses preexistantes, presentes a la surface de la papille et qui se dilatent en 
reponse au ralentissement circulatoire chronique dans la veine centrale de la retine secondaire 
a l' augmentation de la PIC. Contrairement aux anomalies vasculaires retiniennes volontiers 
associees aux drusen et aux anomalies congenitales de la papille, revolution au cours du 
temps de ces vaisseaux collateraux se fait vers une augmentation de leur diametre et un 
trajet qui devient de plus en plus profond au sein de la choro'ide juxtapapillaire ; 

• des corps hyalins papillaires par une exsudation chronique riche en lipides (fig. 4-7). Ils diffe- 
rent des drusen par leur taille, qui tend a etre plus petite, par leur caractere non calcifie et 
par leur localisation a la surface de la papille (et non au sein de celle-ci), regroupes sur ses 
bords. Ils disparaissent en meme temps que l'oedeme papillaire. 

Les anomalies du champ visuel observees en presence d'un oedeme papillaire de stase chro- 
nique comprennent des amputations nasales, des deficits fasciculaires ou des diminutions de sen- 
sibilite peripherique. La presence dune baisse d'acuite visuelle associee a une atteinte du champ 
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Figure 4-7 A, B. CEdeme papillaire de stase chronique, avec formation de depots ( fleches ), cor- 
respondent a des exsudats lipidiques dus a des fuites chroniques a partir de capillaires. C, D. Les 
champs visuels confirment la presence d'une legere diminution de sensibilite et I'existence de defi- 
cits arciformes superieur et inferieur. (Parties A, B : remerciements au Dr Anthony C. Arnold; parties C, D : 
remerciements au Dr Steven A. Newman.) 
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visuel central s'observe au stade ultime de l'affection. Cette atteinte est generalement bilaterale et, 
lorsqu'elle est asymetrique, il peut exister un DPAR. 

Arnold AC. Differential diagnosis of optic disc edema. Focal Points : Clinical Modules for 
Ophthalmologists. San Francisco : American Academy of Ophthalmology; 1999, module 2. 

Hypertension intracranienne idiopathique 

Les symptomes et les signes des patients porteurs dune hypertension intracranienne idiopathique (HII), 
egalement connue sous le nom pseudotumor cerebri, sont lies a l'augmentation de la PIC. Cephalees, 
nausees et vomissements sont frequents. Les patients peuvent egalement se plaindre d'amaurose 
fugace (du fait de l'oedeme papillaire), de diplopie (par paralysie du nerf abducens), d' amputations du 
champ visuel, d'acouphenes pulsatiles et de vertiges. La plupart des patients (>90 %) ayant une HII 
developpent un oedeme papillaire de stase. En regie generale, il n'est pas constate d'anomalie neurolo- 
gique (en dehors de la paralysie du nerf abducens liee a l'HII). Comme il est habituel en cas d'oedeme 
papillaire de stase aigu, l'acuite visuelle est generalement conservee. Le champ visuel peut montrer un 
elargissement de la tache aveugle mais cette anomalie est habituellement isolee. Dans les HII ancien- 
nes, non traitees ou severes, la conduction du nerf optique peut etre alteree, avec apparition d' ampu- 
tations campimetriques caracteristiques d'un oedeme papillaire de stase chronique, telles que decrites 
dans le paragraphe precedent. Le tableau 4-2 donne les criteres diagnostiques de l'HII. 

L'incidence de l'HII predomine au cours de la troisieme decennie, avec une forte predo- 
minance feminine. La plupart des patients sont obeses. Cette pathologie est moins frequente 
chez l'enfant (le role de l'obesite y est moins important) et rare chez les adultes maigres. La surve- 
nue d'une HII est associee a la prise de diverses substances exogenes telles que la vitamine A (> 100 
000 U/jour), les tetracyclines, l'acide nalidixique, la ciclosporine et les contraceptifs oraux, ainsi 
qua la prise ou a l'arret des corticoides. Bien que le role des modifications hormonales, comme il 
en survient lors de la grossesse, et des pathologies hormonales ait ete incrimine, l'HII n'a pas ete 
associee de fa^on certaine a un dysfonctionnement endocrinien particulier. Les mecanismes expli- 
quant l'augmentation de la PIC dans l'HII restent obscurs. Il existe probablement une alteration 
de la resorption du LCS a travers les granulations arachnoidiennes vers les sinus veineux duraux. 
Mais les causes precises de cette alteration restent inconnues. 

Certaines situations particulieres, telles qu'une thrombose veineuse cerebrate (par exemple 
secondaire a un traumatisme, un accouchement, une hypercoagulabilite ou une otite moyenne) 
une thrombose veineuse extracranienne diffuse ou localisee (par exemple par dissection cervicale), 
une malformation arterioveineuse durale ou une vascularite systemique, peuvent etre responsables 
d'une diminution du debit veineux et aboutir a une augmentation de la PIC. Ces differentes situa- 
tions peuvent ressembler a une HII. C'est pourquoi il faut demander un bilan neuroradiologique 

Tableau 4-2 Criteres de diagnostic de I'hypertension intracranienne (HIC) 
idiopathique 

Lorsqu'ils existent, symptomes correspondant a une HIC ou a un oedeme papillaire 
Signes correspondant a une HIC ou a un oedeme papillaire 

Elevation documentee de la PIC au cours d'une ponction lombaire realisee en decubitus lateral 
Composition normale du LCS 

Pas d'arguments en faveur d'une ventriculomegalie, d'une masse, d'une anomalie 
constitutionnelle ou d'une lesion vasculaire a FIRM ou au scanner injecte lorsque la 
presentation est caracteristique, ou a FIRM et a la phlebographie par resonance magnetique 
pour tous les autres cas 

Aucune autre cause identifiee (y compris medicamenteuse) d'HIC 
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(IRM) chez les patients presentant un tableau evocateur d'HII afin d' eliminer une tumeur intrace- 
rebrale, une hydrocephalie ou une anomalie meningee. En outre, une angiographie par resonance 
magnetique (ARM) avec des temps veineux tardifs doit etre realisee pour eliminer une thrombose 
veineuse cerebrale (voir chapitre 2, fig. 2-11). II faut systematiquement pratiquer une ponction lom- 
baire pour confirmer l'augmentation de la PIC et eliminer une meningite. 

L'ophtalmologiste joue un role essentiel dans la prise en charge de 1'HII. Un suivi au long 
cours est indispensable pour verifier la disparition de l'oedeme papillaire de stase. Des examens 
reguliers, incluant une mesure de l'acuite visuelle, un test de la vision des couleurs et une perime- 
trie quantitative, permettent devaluer l'etat du nerf optique. La realisation de retinophotographies, 
permettant de juger de l'aspect du nerf optique, est essentielle pour permettre un suivi optimal des 
patients. La frequence a laquelle doit etre demande un releve du champ visuel depend de la severite 
de l'oedeme papillaire, du niveau d'atteinte du nerf optique et de la reponse au traitement. 

Le traitement de l'HII depend de la symptomatologie et de la fonction visuelle. Cette patho- 
logie peut etre autolimitee. Si les cephalees sont controlees par des antalgiques mineurs et s'il n'y 
a pas d'atteinte du nerf optique, il n'est pas necessaire d'instaurer un traitement. Cependant, l'his- 
toire naturelle des HII se fait vers une degradation severe de la fonction visuelle. Dans une etude 
au long cours, 26 % des patients ont presente une acuite visuelle inferieure a l/10 e au niveau de 
l'oeil le plus atteint. Chez les patients obeses, la perte de poids est efficace et toujours recomman- 
dee. Lorsqu'un traitement medical est necessaire, l'acetazolamide (Diamox®) est le traitement de 
premiere intention. Le topiramate (Epitomax®) a egalement ete utilise avec succes ; cette molecule 
a de multiples effets benefiques (diminution des cephalees, reduction de l'appetit, inhibition de 
l'anhydrase carbonique) et en consequence diminue la PIC. Le furosemide (Lasilix®) est frequem- 
ment utilise chez les patients presentant une intolerance (ou contre-indication) a l'acetazolamide 
ou au topiramate (cette situation est rare®). L'utilisation de corticoides reste controversy. Bien 
que les corticoides permettent de diminuer une PIC elevee, il existe un risque de recidive lors de 
leur decroissance ; en effet, l'arret d'une corticotherapie constitue une cause d'HII. Toutefois, des 
bolus de corticoides peuvent etre necessaires a la phase aigue d'un tableau associant un oedeme 
papillaire devolution fulminante, une PIC tres elevee et une baisse d'acuite visuelle importante. La 
realisation de ponctions lombaires iteratives ne constitue pas un traitement de l'HII. 

Des cephalees rebelles ou une perte progressive de la vision survenant malgre un traitement 
medical maximal imposent de passer a un traitement chirurgical. Dans certains cas de perte de 
vison severe et d'oedeme papillaire de stase par augmentation importante de la PIC, une interven- 
tion chirurgicale peut etre envisagee sans attendre des preuves formelles d'evolutivite. Les prin- 
cipales options chirurgicales incluent la decompression (fenestration) des gaines du nerf optique 
(technique peu pratiquee en France®) et les techniques de derivation du LCS (shunt ventriculope- 
ritoneal ou lomboperitoneal). 

Lorsqu'il existe une perte progressive de la vision alors que les cephalees ne sont pas au pre- 
mier plan, la fenestration des gaines du nerf optique semble etre l'intervention de choix puisqu'elle 
a une action protectrice directe sur le nerf optique et est associee a une morbidite moindre que les 
interventions de derivation (technique peu pratiquee en France®). Cependant, cette chirurgie du 
nerf optique comporte un risque cecite dans 1 a 2 % des cas, par lesion du nerf optique, occlusion 
de 1'artere centrale de la retine (OACR), ou occlusion de la veine centrale de la retine (OVCR). Ce 
geste ne fait pas baisser la PIC et n'a done aucune action sur les cephalees. Bien qu'il ait ete rapporte 
des diminutions bilaterales de l'oedeme papillaire apres une chirurgie unilaterale, il est generale- 
ment necessaire d 'intervenir sur les deux nerfs optiques. Le taux de reussite a long terme est faible. 
Il est estime a 16 % apres 6 ans de recul. Il est possible de repeter les fenestrations des gaines du nerf 
optique, mais ce geste est techniquement complique en raison des cicatrices. 
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Les techniques de derivation lomboperitoneale ou ventriculoperitoneale abaissent efficace- 
ment la PIC. Elies permettent done d'ameliorer les cephalees, une eventuelle paralysie du nerf abdu- 
cens et de reduire l'oedeme papillaire. Ces techniques ne presentent aucun risque direct pour le nerf 
optique. En revanche, ces derivations peuvent se boucher, s 'infecter ou se deplacer, necessitant une 
reintervention dans plus de 50 % des cas. Dans les formes severes d'obesite morbide, la chirurgie 
bariatrique a montre sa capacite d'obtenir une perte de poids et une reduction de la PIC. 

L'HII existe egalement chez les enfants, mais il existe une controverse quant aux criteres dia- 
gnostiques de celle-ci en pediatrie. Le terme « pediatrique » est utilise en reference aux enfants 
de moins de 18 ans. Cependant, certains auteurs estiment qu'il faudrait le reserver aux enfants 
avant l'age de la puberte ou n'ayant aucune manifestation clinique de maturation sexuelle. Chez les 
enfants avant l'age de la puberte, l'HII semble etre une entite pathologique differente, concernant 
un nombre plus important de garqons et d'enfants sans signe d'obesite. Contrairement aux HII de 
l'adulte, les HII pediatriques peuvent se compliquer de paralysies des nerfs craniens, notamment 
du III, du IV, du VI, du VII, du IX et du XII. Ces atteintes regressent apres normalisation de la 
PIC. De plus, chez les patients les plus jeunes, il est volontiers observe des oedemes papillaires sans 
cephalee ni symptome visuel. Enfin, la pression d'ouverture du LCS est differente chez les enfants 
et les adultes. La constitution et la pression du LCS sont specifiques chez les nouveau-nes. Le trai- 
tement de l'HII de l'enfant est identique a celui rapporte chez l'adulte. 

Celebisoy N, Gokcay F, Sirin H, Akyiirekli O. Treatment of idiopathic intracranial hyperten- 
sion : topiramate versus acetazolamide, an open label study. Acta Neurol Scand. 2007 ; 116(5) : 
322-327. 

Feldon SE. Visual outcomes comparing surgical techniques for management of severe idiopathic 
intracranial hypertension. Neurosurg Focus. 2007 ; 23(5) : E6. 

Friedman DI, Jacobson DM. Idiopathic intracranial hypertension. J Neuroophthalmol. 2004; 

24(2) : 138-145. 

Rangwala LM, Liu GT. Pediatric idiopathic intracranial hypertension. Surv Ophthalmol. 2007 ; 

52(6) : 597-617. 

Shah VA, Kardon RH, Lee AG, Corbett JJ, Wall M. Long-term follow-up of idiopathic intracranial 
hypertension : the Iowa experience. Neurology. 2008 ; 70(8) : 634-640. 

Neuropathie optique ischemique anterieure 

La neuropathie optique ischemique anterieure (NOIA) est la plus frequente des neuropathies opti- 
ques aigues retrouvees chez les patients de plus de 50 ans. Elle est due a une lesion ischemique de 
la tete du nerf optique. Les patients presentent une alteration de la fonction visuelle monoculaire 
et indolore qui apparait en quelques heures ou en quelques jours. L'acuite visuelle peut etre alteree. 
Un DPAR est present, hormis lorsque la neuropathie optique est bilaterale. L'oedeme papillaire 
existe au depart et peut meme preceder la baisse d'acuite visuelle. Cet oedeme prend generalement 
l'aspect d'une hyperemie papillaire diffuse, bien qu'il puisse etre egalement constate un oedeme 
papillaire pale et n'atteignant qu'un secteur de la papille. Il est souvent note la presence d'hemor- 
ragies en flammeches peripapillaires et des retrecissements des arterioles retiniennes. L'atteinte du 
champ visuel est constante. Les amputations altitudinal es ou les deficits arciformes constituent les 
anomalies les plus classiques, mais il peut egalement etre retrouve des scotomes centraux et caeco- 
centraux ou des pertes de sensibilite generalisee (en particulier en nasal). 

La NOIA peut etre de type arteritique (NOIAA) lorsqu'elle est associee a l'arterite a cellules 
geantes (ACG), ou de type non arteritique (NOIAN) (tableau4-3). Le premier temps de la prise en 
charge d'une NOIA consiste a rechercher des arguments en faveur d'une ACG. 
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Tableau 4-3 Neuropathie optique ischemique arteritique versus neuropathie 
optique ischemique non arteritique 

Caracteristique 

Arteritique 

Non arteritique 

Age moyen 

70 ans 

60 ans 

Sexe 

F >H 

F = H 

Symptomes associes 

Cephalees, sensibilite du 
cuir chevelu, claudication 
de la machoire, amaurose 
transitoire 

Flabituellement aucun 

Acuite visuelle 

<1/10 dans >60 % des cas 

>1/10 dans > 60 % des cas 

Papille/fond d'oeil 

CEdeme papillaire pale 

Papille hyperemiee 


Excavation normale 

et cedemateuse 


Petits nodules cotonneux 

Petite excavation 

VS moyenne 

70 mm/h en moyenne 

20-40 mm/h en moyenne 

Proteine C reactive 

Elevee 

Normale 

Angiographie a la 

Retard de remplissage de la 

Retard de remplissage 

fluoresceine 

papille et de la choroTde 

de la papille 

Evolution naturelle 

Amelioration rare 

31 % d'amelioration 


CEil contralateral, 54-95 % 

CEil contralateral, 12-19 % 

Traitement 

Corticotherapie par voie 
generale 

Aucun traitement prouve 


Neuropathie optique ischemique anterieure arteritique Les NOIAA sont moins frequentes 
(5 a 10 % des cas de NOIA) que les NOIAN et surviennent generalement chez des patients ages 
(l'age moyen est de 70 ans). C'est la consequence dune occlusion inflammatoire et thrombotique 
des arteres ciliaires courtes posterieures. II est habituel que le patient presente les symptomes gene- 
raux evocateurs d'ACG, notamment des cephalees et une sensibilite des arteres temporales et du 
cuir chevelu. La claudication de la machoire est le symptome le plus caracteristique de cette patho- 
logie, mais il peut en etre retrouve d'autres : des malaises, une anorexie et une perte de poids, de la 
fievre, des douleurs musculaires et articulaires, ainsi que des douleurs auriculaires. Les ACG occul- 
tes, asymptomatiques, peuvent representer 20 % des cas de NOIAA. Une baisse d'acuite visuelle ou 
une amaurose transitoire peuvent preceder la NOIAA de plusieurs semaines. 

La perte de vision est generalement severe (l'acuite visuelle est inferieure a l/10 e chez plus de 
60 % des patients). L'oedeme papillaire est generalement pale au cours de la NOIAA, contraire- 
ment a celui de la NOIAN (fig. 4-8). Des nodules dysoriques, temoins dune ischemie retinienne 
concomitante, peuvent etre retrouves. Une ischemie choro'idienne associee est parfois responsable 
dune paleur et d'un oedeme profond de la retine peripapillaire, aggravant la perte d'acuite visuelle. 
L'angiographie a la fluoresceine retrouve un retard au remplissage choro'idien, permettant de diffe- 
rencier les NOIAA des NOIAN (voir fig. 3-8). Le diametre papillaire de 1'oeil contralateral et celui 
de l'excavation physiologique sont habituellement normaux. 

Des lors qu'une NOIAA est suspectee, il est essentiel de mettre immediatement en route le 
traitement. La biopsie de 1'artere temporale, dont la positivite permettra d'affirmer le diagnostic, 
peut etre differee sans risquer de negativer les resultats. Il est le plus souvent recommande d'instau- 
rer un traitement intraveineux par methylprednisolone (1 g/jour pendant les 3 a 5 premiers jours) ; 
ensuite, un relais par prednisone par voie orale peut etre effectue (avec une dose allant jusqu'a 
100 mg/jour, reduite progressivement sur 3 a 12 mois voire plus, selon la reponse au traitement). 
Une corticotherapie un jour sur deux n'est pas indiquee en cas de NOIAA. 
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Figure 4-8 A. Aspect de la papille au cours d'une NOIAN. L'oademe est segmentaire, avec a son 
niveau une paleur minime et des hemorragies en flammeches. B. Aspect de la papille au cours 
d'une NOIAA. La paleur est plus prononcee et s'associe a une ischemie choroidienne peripapillaire 
qui explique I'aspect cedemateux et pale des couches profondes de la retine peripapillaire et de la 
choro'ide ( fleches ) ainsi que I'aspect flou des limites papillaires. (Reproduit de Arnold AC. Differential 
diagnosis of optic disc edema. Focal Points : Clinical Modules for Ophthalmologists. San Francisco : American 
Academy of Ophthalmology ; 1999, module 2.). 


Le principal objectif du traitement (outre d'eviter les complications vasculaires generales) 
est de prevenir la perte de l'acuite visuelle de l'ceil contralateral. En l'absence de traitement, l'oeil 
adelphe est touche dans pres de 95 % des cas en quelques jours a quelques semaines. II ne faut 
pas esperer de recuperation de l'oeil atteint, bien qu'une minime amelioration puisse survenir. 
Des recidives ou des atteintes controlaterales ont ete rapportees dans 7 % des cas a l'arret de la 
corticotherapie. La decroissance de cette derniere doit done etre lente et prudente. La reprise de la 
symptomatologie doit amener a reevaluer l'activite de la maladie. 

Pour une discussion sur l'atteinte generale, les tests diagnostiques et le traitement de l'ACG, 
voir le chapitre 14. 

Aiello PD, Trautmann JC, McPhee TJ, Kunselman AR, Hunder GG. Visual prognosis in giant cell 
arteritis. Ophthalmology. 1993; 100(4) : 550-555. 

Hayreh SS, Podhajsky PA, Raman R, Zimmerman B. Giant cell arteritis : validity and reliability of 
various diagnostic criteria. Am J Ophthalmol. 1997; 123(3) : 285-296. 

Liu GT, Glaser JS, Schatz NJ, Smith JL. Visual morbidity in giant cell arteritis. Clinical characteris- 
tics and prognosis for vision. Ophthalmology. 1994; 101(11) : 1779-1785. 

Neuropathie optique ischemique anterieure non arteritique La NOIAN est plus frequente 
(plus de 90 a 95 % des cas de NOIA) et survient chez des patients plus jeunes (l'age moyen est 
de 60 ans). La NOIAN serait due a une atteinte de la microcirculation papillaire associee a un 
aspect de papille «pleine». II n'y a pas actuellement de confirmation histopathologique du site 
*NdT de cette occlusion vasculaire (un modele de NOIAN chez le rongeur et le singe C depuis peu*). 
Les patients signalent frequemment la survenue d'une baisse d'acuite visuelle a leur reveil, sans 
doute du fait de 1'hypotension arterielle nocturne. Devolution peut se faire vers la stabilisation, 
la baisse de la vision restant inchangee apres son installation, ou vers une aggravation progres- 
sive, avec une baisse d'acuite visuelle qui peut se faire en marche d'escalier, ou de maniere regu- 
liere pendant plusieurs semaines avant une stabilisation. La forme progressive a ete rapportee 
dans 22 a 37 % des cas de NOIAN. II n'y a habituellement pas de manifestations generales 
associees. 
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La perte de vision est habituellement moins severe que dans la NOIAA (l'acuite visuelle est 
superieure a l/10 e dans plus de 60 % des cas). L'oedeme papillaire de la NAION peut etre diffus ou 
segmentaire et de type hyperhemique ou pale. Mais cette derniere forme est moins frequente dans 
la forme non arteritique que dans la forme arteritique (voir fig. 4-8). Des telangiectasies focales 
observees a la surface dune papille oedemateuse peuvent en imposer pour une masse vasculaire. 
Les arterioles retiniennes peripapillaires presentent des retrecissements focaux dans au moins 
68 % des cas. La papille de l'oeil contralateral est generalement de petit diametre et son excavation 
physiologique est de petite taille ou absente (« papille a risque »). 

La papille s'atrophie generalement en 4 a 8 semaines. La persistance de l'oedeme au-dela de ce 
delai doit faire evoquer un autre diagnostic. Le risque de bilateralisation a 5 ans est de 14,7 %. La 
survenue dune NOIAN dans l'oeil contralateral aboutit a un aspect clinique de « pseudosyndrome 
de Foster Kennedy*, au cours duquel la papille de l'oeil interesse en premier est atrophique alors 
que l'atteinte du second oeil entraine la survenue d'un oedeme contralateral. Les deuxyeux presen- 
tent un deficit au champ visuel, caracteristique de NOLA. Un tel aspect est different de ce qui est 
observe lors du syndrome de Foster Kennedy vrai (fig. 4-9), secondaire a une masse intracranienne. 
Au cours de ce syndrome, une papille est atrophique du fait de la compression chronique du nerf 
optique homolateral par la tumeur, tandis que la papille controlaterale est oedemateuse en raison 
de l'augmentation de la PIC. Dans ce syndrome, l'oeil presentant un oedeme papillaire n'a genera- 
lement pas d'amputation du champ visuel en dehors d'un elargissement de la tache aveugle. 

Parmi les facteurs de risque de la NOIAN, il faut citer les papilles « pleines » (« papilles a ris- 
que*), l'hypertension arterielle, le diabete (en particulier chez les patients jeunes), le tabagisme et 
l'hyperlipidemie. II a ete demontre que les occlusions carotidiennes ou les pathologies thrombo- 
tiques ne constituent pas des facteurs de risque. Le role de l'hyperplaquettose, de l'hyperhomo- 
cysteinemie, de l'apnee du sommeil et de l'hypotension arterielle nocturne comme facteurs de 
risque a ete suspecte, mais il n'a pas pu etre prouve (plusieurs etudes recentes soulignent l'aug- 
mentation de la prevalence de l'apnee du sommeil chez les patients atteints de NOIAN*). Des cas 
de NOIAN ont ete rapportes apres prise d'inhibiteurs de la phosphodiesterase (par exemple, le 
sildenafil [Viagra®]), probablement en raison de l'effet hypotenseur de cette molecule, bien que son 
imputabilite n'ait pas ete prouvee. 

La NOIAN doit etre differenciee d'une nevrite optique, d'une neuropathie optique infiltrative, 
d'une compression du nerf optique dans le cadre d'une lesion orbitaire anterieure, et de toutes les 
autres formes d'oedeme papillaire, notamment des atteintes papillaires diabetiques. Une nevrite 



Figure 4-9 Papilles au cours d'un syndrome de Foster Kennedy. Contrairement a ce qui est retrouve 
lors d'une NOIAN, la papille cedemateuse presente generalement une hyperhemie et sa fonction 
visuelle reste normale. II n'existe pas d'atrophie altitudinale au niveau de la papille controlaterale. 
(Remerciements au Dr Steven A. Newman.) 
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optique peut en imposer pour une NOIAN dont elle partage la frequence, la topographie des defi- 
cits campimetriques et 1'aspect papillaire au cours de 1'examen. Neanmoins, les NOIAN survien- 
nent generalement chez des patients de plus de 50 ans et ne s'accompagnent pas de douleurs aux 
mouvements des yeux. De plus, un deficit du champ visuel altitudinal et un oedeme papillaire 
diffus avec hyperhemie papillaire (avec des hemorragies retiniennes en flammeches) sont volon- 
tiers retrouves chez les patients ayant une NOIAN (tableau 4-4). En cas de doute, il est possible de 
s'aider de 1'angiographie a la fluoresceine avec des cliches centres sur la papille optique. Le rem- 
plissage papillaire est retarde dans 75 % des cas de NOIAN, tandis qu'il est normal au cours des 
oedemes papillaires non ischemiques, dont ceux des nevrites optiques. L'IRM apres injection de 
produit de contraste peut egalement aider a differencier ces deux pathologies. En cas de NOIAN, 
le nerf optique est le plus souvent normal alors qu'il presente un rehaussement par le gadolinium 
aux stades precoces de la nevrite optique. 

En l'absence de traitement, l'acuite visuelle des patients ayant une NOLAN reste generalement sta- 
ble apres avoir atteint sa valeur la plus basse. Cependant, l'lschemic Optic Neuropathy Decompression 
Trial (IONDT) a rapporte la survenue d' ameliorations d'au moins 3 lignes d'acuite visuelle de l'echelle 
de Snellen chez 3 1 % des patients apres 2 ans devolution. II est inhabituel d'observer des baisses visuel- 
les iteratives survenant sur le meme ceil 3 mois apres 1' episode initial au cours de la NOIAN (elles sont 
rapportees dans 6,4 % des cas). Celles-ci surviendraient le plus souvent chez de jeunes patients. 

II n'existe aucun traitement communement reconnu de la NOIAN. L'lONDT n'a pas confirme 
de benefice a la realisation d'un geste chirurgical de decompression en cas de NOIAN, et ce trai- 
tement a ete abandonne. II a ete demontre, sur des modeles animaux, que les agents neuropro- 
tecteurs ont un effet benefique pour lutter contre la degenerescence neuronale secondaire a des 
lesions ischemiques des cellules ganglionnaires de la retine et a des lesions traumatiques du nerf 
optique. Cependant, les etudes cliniques n'ont pas reussi a recruter un nombre suffisant de patients 
dans les delais impartis. Par exemple, une etude europeenne portant sur 36 patients a demon- 
tre qu'il existait une tendance non statistiquement significative vers une amelioration du champ 
visuel, mais non pas de l'acuite visuelle, au sein d'un groupe de patient traites par brimonidine. 
Mais l'etude a ete arretee en raison de la difficulty a recruter des patients dans un delai de 7 jours 
apres la survenue de la NOIAN. 


Tableau 4-4 NOIAN versus nevrite optique : caracteristiques typiques 



NOIAN 

Nevrite optique 

Age 

>50 

<40 

Douleur 

Rare 

Lors du mouvement 
des yeux dans 

92 % des cas 

Pupille 

DPAR 

DPAR 

Deficit campimetrique 

Altitudinal 

Central 

Papille 

CEdeme papillaire 100 % des cas; 
parfois pale 

CEdeme papillaire 

33 % des cas; 
hyperemique 

Hemorragies retiniennes 

Frequentes 

Rares 

Angiographie a la fluoresceine 

Retard du remplissage papillaire 

Aucun retard de 
remplissage 
papillaire 

IRM 

Aucun rehaussement du nerf 
optique 

Rehaussement 
du nerf optique 
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II n'existe egalement aucun traitement prophylactique de la NOIAN. Alors que 1'interet de 
l'aspirine a ete prouve pour reduire 1'incidence des accidents vasculaires cerebraux (AVC) chez 
les patients a risque, son role pour reduire 1'incidence dune atteinte de l'oeil contralateral apres un 
episode initial n'est pas clair. 

Arnold AC. Pathogenesis of nonarteritic anterior ischemic optic neuropathy. / Neuroophthalmol. 

2003; 23(2) : 157-163. 

Atkins EJ, Bruce BB, Newman NJ, Biousse V. Treatment of non arteritic ischemic optic neuropa- 
thy Surv Ophthalmol. 2010; 55 : 47-63.* 

Hayreh SS, Podhajsky PA, Zimmerman B. Ipsilateral recurrence of nonarteritic anterior ischemic 
optic neuropathy Am J Ophthalmol. 2001 ; 132(5) : 734-742. 

Ischemic Optic Neuropathy Decompression Trial : twenty-four month update. Ischemic Optic 
Neuropathy Decompression Trial Research Group. Arch Ophthalmol. 2000 ; 1 18(6) : 793-798. 

Mojon DS, Hedges 3rd TR, Ehrenberg B, et al. Association between sleep apnea syndrome and 
nonarteritic anterior ischemic optic neuropathy. Arch Ophthalmol. 2002 ; 120 : 601-5.* 

Newman NJ, Scherer R, Lagenberg P, et al ; Ischemic Optic Neuropathy Decompression Trial 
Research Group. The fellow eye in NAION : report from the ischemic optic neuropathy decom- 
pression trial follow-up study. Am J Ophthalmol. 2002; 134(3) : 317-328. 

Optic nerve decompression surgery for nonarteritic anterior ischemic optic neuropathy (NAION) 
is not effective and may be harmful. The Ischemic Optic Neuropathy Decompression Trial 
Research Group. JAMA. 1995 ; 273(8) : 625-632. 

Tesser RA, Niendorf ER, Levin LA. The morphology of an infarct in nonarteritic anterior ische- 
mic optic neuropathy. Ophthalmology. 2003; 110(10) : 2031-2035. 

Wilhelm B, Liidtke H, Wilhelm H ; BRAION Study Group. Efficacy and tolerability of 0.2 % bri- 
monidine tartrate for the treatment of acute non-arteritic anterior ischemic optic neuropathy 
(NAION) : a 3-month, double-masked, randomised placebo-controlled trial. Graefes Arch Clin 
Exp Ophthalmol. 2006; 244(5) : 551-558. 

Papillite 

Dans environ 35 % des cas de nevrites optiques, l'inflammation est localisee a la portion anterieure 
du nerf optique et la papille est oedemateuse ; Ton parle alors de papillite. L'oedeme papillaire est 
habituellement diffus et la papille hyperhemiee. Les papillites sont plus frequentes dans le cadre 
des nevrites optiques postvirales ou des nevrites optiques infectieuses qu'au cours des nevrites 
optiques demyelinisantes, mais, il existe de nombreux chevauchements. II existe chez l'enfant des 
nevrites optiques postvirales bilaterales et associees a une baisse d'acuite visuelle severe. Chez 
l'adulte, la prise en charge des papillites est identique a celle des nevrites optiques retrobulbaires 
(voir plus loin dans ce chapitre). 

Apres un suivi de 15 ans realise dans le cadre de l'Optic Neuritis Treatment Trial (ONTT), les 
patients ayant une IRM normale mais une papillite marquee associee a des hemorragies peripapil- 
laires ou des exsudats retiniens n'ont pas developpe de sclerose en plaques. 

Beck RW, Trobe JD, Moke PS, et al; Optic Neuritis Study Group. High and low-risk profiles for 
the development of multiple sclerosis within 10 years after optic neuritis : experience of the 
optic neuritis treatment trial. Arch Ophthalmol. 2003 ; 121(7) : 944-949. 

Optic Neuritis Study Group. Multiple sclerosis risk after optic neuritis : final optic neuritis treat- 
ment trial follow-up. Arch Neurol. 2008; 65(6) ; 111 -Til. 
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Figure 4-10 Homme de 23 ans se plaignant depuis 2 jours d'un flou visuel droit (acuite visuelle 
OD 5/10, OG 10/10). A. La papille droite est surelevee et hyperhemiee sur le cote droit, avec une 
opalescence de la couche de fibres optiques. B. 5 semaines apres le debut, I'examen du fond d'oeil 
retrouve une etoile maculaire, caracteristique d'une neuroretinite. L'cedeme papillaire est mainte- 
nant moins important. (Remerciements au Dr Steven A. Newman.) 


Neuroretinite 

Le terme de neuroretinite designe une entite clinique particuliere caracterisee par une perte de 
vision brutale, generalement indolore, et au cours de laquelle il est retrouve un oedeme papil- 
laire et des exsudats secs dont la topographie realise une etoile maculaire (fig. 4-10). L'oedeme 
papillaire est diffus et se prolonge dans la couche plexiforme externe le long du faisceau papillo- 
maculaire et autour de la fovea. Apres resorption de l'oedeme, les lipides se deposent au niveau de 
la couche de Henle en suivant une disposition radiaire caracteristique. Bien que l'etoile maculaire 
puisse etre presente aux stades initiaux, son installation peut etre retardee de quelques jours. La 
mise en evidence d'un oedeme au niveau du faisceau papillomaculaire ou d'exsudats lipidiques 
maculaires est indispensable pour confirmer le diagnostic. En outre, les patients presentant une 
neuroretinite n'ont pas de risque accru de developper une maladie demyelinisante. Dans deux tiers 
des cas, la neuroretinite est due a la maladie des griffes du chat causee par Bartonella henselae ou par 
Bartonella quintana B. Les autres etiologies a evoquer devant une neuroretinite incluent la syphi- 
lis, la maladie de Lyme, differentes infections virales et la neuroretinite unilateral subaigue dif- 
fuse (NUSD). Des dosages serologiques specifiques doivent etre envisages en cas de neuroretinite, 
notamment lorsqu'il existe des signes d'orientation diagnostique tels qu'une eruption cutanee ou 
une uveite. Voir la Section 9 du BCSC, Intraocular Inflammation and Uveitis ( Inflammation intrao- 
culaire et uveite ), pour une discussion complete de la bartonellose oculaire et des neuroretinites. 

Cunningham ET, Koehler JE. Ocular bartonellosis. Am J Ophthalmol. 2000 ; 130(3) : 340-349. 

Suhler EB, Lauer AK, Rosenbaum JT. Prevalence of serologic evidence of cat scratch disease in 
patients with neuroretinitis. Ophthalmology. 2000; 107(5) : 871-876. 


Papillopathie diabetique 

Les papillopathies diabetiques ont initialement ete decrites chez de jeunes patients diabetiques de 
type 1, mais il est maintenant etabli qu'elles surviennent plus frequemment chez des sujets ages 
traites pour un diabete de type 2. Les patients n'ont souvent aucune gene visuelle ou ne signalent 
qu'une gene non specifique a type de « vision trouble » ou de « distorsion des images » sans douleur. 
L'acuite visuelle peut etre normale ou diminuee. L'observation d'un DPAR est possible. Le champ 
visuel peut retrouver un elargissement de la tache aveugle ou un aspect compatible avec une alte- 
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ration de la conduction du nerf optique. L'examen du fond d'oeil montre une papille hyperhemiee 
et oedemateuse. Dans 50 % des cas, il existe une importante dilatation des capillaires prepapillai- 
res superficiels (fig. 4-11), ceux-ci pouvant etre confondus avec des neovaisseaux prepapillaires 
(NPP). Dans le cadre dune papillopathie diabetique, le trajet radiaire de ces vaisseaux dilates per- 
met de les differencier des NPP, puisque ces derniers naissent de la surface papillaire et se develop- 
pent dans le vitre. L'angiographie a la fluoresceine objective la fuite du colorant. Une retinopathie 
diabetique est presente dans 63 a 80 % des cas et participe a la baisse de 1'acuite visuelle. 

En presence dune papillopathie diabetique bilaterale, il faut realiser un bilan afin deliminer 
un oedeme papillaire de stase secondaire a une augmentation de la PIC. En l'absence de traitement, 
la microvascularisation papillaire, de trajet radiaire, disparait lentement en 2 a 10 mois. Chez 
20 % des patients, revolution se fait vers une atrophie optique, mais le pronostic visuel est souvent 
celui de la retinopathie diabetique associee. Dans de rares cas, la papillopathie diabetique evolue 
vers une NOLA, comme en temoignent la paleur papillaire residuelle et les deficits fasciculaires 
du champ visuel. La physiopathologie de cette papillopathie diabetique reste inconnue, mais la 
participation dune ischemie reversible moderee est suspectee ; c'est pourquoi la reconnaissance 
de la papillopathie diabetique comme entite specifique, differente de la NOIA, est encore discutee. 
Il n'existe aucun traitement reconnu de cette pathologie. Le diabete est evoque dans la Section 1 
du BCSC, Update on General Medicine ( Mise a jour en medecine generale) ; les anomalies ophtal- 
mologiques associees au diabete sont abordees dans la Section 12 du BCSC, Retina and Vitreous 
( Retine et vitre). 

Arnold AC. Ischemic optic neuropathies. Ophthalmol Clin North Am. 2001 ; 14(1) : 83-98. 

Bayraktar Z, Alacali N, Bayraktar S. Diabetic papillopathy in type II diabetic patients. Retina. 

2002; 22(6) : 752-758. 

Regillo CD, Brown GC, Savino PJ, et al. Diabetic papillopathy. Patient characteristics and fundus 
findings. Arch Ophthalmol. 1995; 113(7) : 889-895. 


Papillophlebite 

Le syndrome associant une congestion veineuse retinienne unilateral et un oedeme papillaire chez 
de jeunes patients en bon etat general a ete denomme papillophlebite par Lonn et Hoyt en 1966. 
Il est egalement connu sous le nom vascularite papillaire et sous celui de vascularite retinienne 



Figure 4-11 Aspect papillaire lors d'une papillopathie diabetique, avec un cedeme papillaire et d'im- 
portantes telangiectasies a sa surface. (Reproduit de Arnold AC. Differential diagnosis of optic disc edema. 
Focal Points : Clinical Modules for Ophthalmologists. San Francisco : American Academy of Ophthalmology; 
1999, module 2.) 
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benigne. II s'agit d'un sous-groupe d'OVCR du sujet jeune, au cours duquel l'oedeme papillaire est 
exceptionnellement important. 

Classiquement, ce syndrome est responsable d'un flou visuel peu marque, avec parfois des epi- 
sodes d'amaurose transitoire. L'acuite visuelle est generalement normale ou legerement diminuee 
du fait de la presence d'un oedeme ou d'hemorragies maculaires. II n'y a pas de DPAR et l'examen 
de la vision des couleurs est normal. L'examen du fond d'oeil confirme la presence d'un engorge- 
ment veineux retinien notable associe a un oedeme papillaire d'aspect hyperhemique (fig. 4-12). II 
est frequemment retrouve des hemorragies retiniennes s'etendant jusqu'a l'equateur. Le releve du 
champ visuel ne retrouve qu'un elargissement de la tache aveugle. L'angiographie a la fluoresceine 
met generalement en evidence l'importante dilatation veineuse retinienne, une augmentation 
de l'impregnation vasculaire et des fuites du colorant secondaires au ralentissement circulatoire. 
L'existence de territoires d 'ischemie retinienne par occlusion capillaire (dans le cadre d'une OVCR 
ischemique) est peu frequente. La presence d'une vascularite systemique a parfois ete rapportee, et 
il peut etre necessaire de demander une consultation rhumatologique. La papillophlebite disparait 
habituellement spontanement en 6 a 12 mois, avec une restitution ad integrum de la vision ou avec 
une legere diminution de celle-ci du fait d'un oedeme maculaire non totalement resorbe. Pour plus 
de details sur les OVCR, voir la Section 12 du BCSC, Retina and Vitreous ( Retine et vitre ). 

Fong ACO, Schatz H. Central retinal vein occlusion in young adults. Surv Ophthalmol. 1993 ; 

37(6) : 393-417. 

Lonn LI, Hoyt WF. Papillophlebitis : a cause of protracted yet benign optic disc edema. Eye Ear 
Nose Throat Mon. 1966; 45(10) : 62-68. 


Lesions orbitaires anterieures compressives ou infiltratives 

La plupart des lesions orbitaires compressives ne se compliquent pas d'oedeme papillaire. Cependant, 
les masses orbitaires anterieures peuvent etre responsables d'une compression de la portion ante- 
rieure du nerf optique intraorbitaire et de son drainage veineux, a l'origine d'un oedeme papillaire. 
Celui-ci peut s'associer a des vaisseaux de shunts optociliaires (branches collaterals des vaisseaux 
retinochoroidiens) et parfois a une OVCR. Les tumeurs compressives de l'apex ou l'augmentation 
de volume des muscles extraoculaires a l'apex orbitaire (au cours des dysthyroidies) n'entrainent 



Figure 4-12 Papillophlebite. Presence d'un oedeme papillaire chez une femme de 28 ans associe a 
un engorgement et a une tortuosite des vaisseaux retiniens. L'acuite visuelle est a 20/30. (Reproduit 
de Kline LB, Foroozan R, eds. Optic Nerve Disorders. 2nd ed. Ophthalmology Monograph 10. New York : Oxford 
University Press, in cooperation with the American Academy of Ophthalmology ; 2007 : 218.) 
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aucun retentissement sur le systeme veineux retinien. Elies ne s'accompagnent done pas systema- 
tiquement d'un oedeme papillaire, mais elles retentissent sur la conduction du nerf optique et peu- 
vent, finalement, etre a l'origine dune atrophie optique. Leur presentation clinique est par ailleurs 
identique a cede des autres lesions compressives intraorbitaires et intracanaliculaires. 

De la meme fapon, l'infiltration du nerf optique (que son origine soit inflammatoire, infec- 
tieuse ou neoplasique) realise le plus souvent une atteinte de type retrobulbaire, mais une locali- 
sation anterieure de l'infiltration peut etre a l'origine d'un oedeme papillaire. La papille peut etre 
uniquement oedemateuse, ou peut presenter, en plus de cet oedeme, des signes d'infiltration cellu- 
laire. Les infiltrats cellulaires prelaminaires (diffus ou localises), de coloration grisatre ou jaunatre, 
sont plus opaques et plus denses que ceux observes en cas d'oedeme non specifique (fig. 4-13). 
Une infiltration granulomateuse focale peut se presenter comme un nodule localise visible a la 
surface de la papille. Des examens complementaires visant a rechercher une pathologie infiltrative 
doivent systematiquement etre demandes des lors qu'un oedeme papillaire ou une perte de vision 
persistent ou s'aggravent de maniere inhabituelle pour une neuropathie optique « classique », ou a 
fortiori lorsque l'examen objective des infiltrats prelaminaires. 

Neuropathies optiques anterieures sans oedeme papillaire 
Drusen papillaires 

Les drusen papillaires (DPap), egalement connus sous le nom de corps hyalins ou corps colloides, 
realisent des nodules refringents, souvent calcifies et localises au niveau de la tete du nerf optique 
(fig. 4-14). Leur prevalence varie de 0,34 % (clinique) a 2 % (autopsie) lors d'etudes de population. 
Les DPap sont presents avec la meme frequence chez les hommes et les femmes, mais ils sont plus 
rares chez les patients non caucasiens. Ils sont bilateraux dans 75 a 86 % des cas, mais souvent 
asymetriques. La plupart des DPap sont sporadiques, bien qu'une transmission selon une mode 
dominant a penetrance variable ait ete rapportee. La physiopathologie des DPap n'est pas connue 
mais plusieurs theories ont ete proposees. La plupart de ces theories tendent a mettre en avant 
un defaut du transport axonal au niveau des cellules ganglionnaires, probablement du fait de la 
presence d'un canal scleral etroit et/ou d'une obstruction mecanique. Les anomalies metaboliques 
liees a ce defaut du transport axonal pourraient etre a l'origine d'une atteinte des mitochondries 



Figure 4-13 Neuropathie optique sarcoidosique. Aspect du fond d'ceil gauche chez un homme de 
25 ans se plaignant de troubles de vision depuis un mois. L'acuite visuelle est de 4/10 et il existe 
un deficit pupillaire afferent relatif (DPAR) gauche de 1,2 log. La surelevation papillaire blanche et 
dense correspond a une inflammation granulomateuse. Une radiographie pulmonaire a mis en 
evidence une adenopathie hilaire et la bronchoscopie a confirm# la sarcoidose. (Remerciements au 
Dr Steven A. Newman.) 
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Figure 4-14 A. Retinophotographie de drusen papillaires montrant le flou des bords papillaires 
festonnes, des corps refringents a la surface de la papille et, a sa partie superieure, une discrete 
paleur sans obscurcissement retinien ni des vaisseaux. B. Les champs visuels confirment la pre- 
sence d'un deficit arciforme plus marque en inferieur qu'en superieur de I'ceil gauche lie aux drusen 
papillaires gauches. (Remerciements au Dr Steven A. Newman.) 


intra-axonales. Les drusen seraient des produits de degradation de ces axones. Les DPap peuvent 
etre associes a une retinopathie pigmentaire et au pseudoxanthome elastique. 

La plupart des patients porteurs de DPap sont asymptomatiques. Cependant, des episodes 
d'amaurose transitoire, dont l'incidence peut atteindre 8,6 %, ont ete rapportes. Ces amauroses 
sont probablement dues a une ischemie papillaire transitoire. L'acuite visuelle reste generalement 
normale et une diminution de l'acuite visuelle, surtout si elle est progressive, doit faire suspecter 
une autre etiologie (telle qu'une tumeur intracranienne). Des deficits du champ visuel sont retrou- 
ves chez 75 a 87 % des patients. II s'agit le plus souvent d'un elargissement de la tache aveugle 
(60 %), de deficits arciformes (59 %) ou d'une diminution de la sensibilite peripherique. Ces ano- 
malies sont generalement stables dans le temps ou se majorent lentement. La localisation des dru- 
sen, lorsqu'ils sont visibles, ne correspond pas necessairement a la topographie des deficits du 
champ visuel. Un DPAR est retrouve lorsque les deficits campimetriques sont asymetriques. 

Lorsqu'il existe des DPap, les papilles donnent l'impression d'etre saillantes et de petit diametre. 
Leurs bords sont mal discernables ou irreguliers. II est souvent note des anomalies de division des 
vaisseaux. Chez les enfants, les DPap ont tendance a etre profonds et ils ne deviennent visibles et 
superficiels qu'avec l'age. Lorsqu'ils sont visibles, les DPap se presentent sous la forme de corps refrin- 
gents ronds, blanc jaunatre. Ils sont souvent localises au niveau du rebord nasal de la papille, auquel 
ils donnent un aspect festonne. Ils sont parfois localises dans la couche des fibres optiques, a cote de la 
papille. Ces drusen dits « extrudes » sont plus frequents chez les patients atteints de retinite pigmen- 
taire. Alors que la coloration papillaire est normale en presence de DPap profonds, elle peut donner 
la sensation de paleur en presence de drusen superficiels. En outre, les DPap peuvent etre a l'origine 
d'une atrophie optique ou de pertes de fibres dans la couche des fibres optiques (dans 54 % des cas). 

II n'existe aucun traitement permettant de modifier leur evolution, mais 1'alteration visuelle 
reste generalement peu importante. Dans de rares cas, il a ete rapporte des complications vas- 
culaires (par exemple a types d'hemorragies en flammeches, de neuropathie optique ischemique 
anterieure non arteritique, ou de neovascularisation peripapillaire sous-retinienne). 
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Drusen papillaires versus oedeme papillaire de stase 

Les DPap profonds entrainent une saillie papillaire associee a un flou des bords, pouvant passer 
pour un oedeme papillaire de stase. Les principaux elements permettant de differencier ces deux 
entites sont : 

• l'absence d'hyperhemie papillaire; 

• l'absence d'anomalie microvasculaire a la surface de la papille, qu'il s'agisse de dilatation 
capillaire, de telangiectasie, d'hemorragie en flammeche; 

• l'aspect normal ou au contraire atrophique de la couche des fibres optiques peripapillaires. 
Les vaisseaux retiniens au niveau du rebord papillaire sont bien visibles et non masques par 
un oedeme ; 

• le flou des bords de la papille lie a la presence d'anomalies au niveau de l'epithelium pig- 
mentaire de la retine, telles qu'un effet « masque » lie aux drusen profonds, une atrophie ou 
des irregularites de la couche pigmentee ; 

• 1'existence d'atypies vasculaires retiniennes a types de boucles, d'augmentation de la divi- 
sion vasculaire et de tortuosite. 

Les examens complementaires peuvent etre utiles pour differencier les drusen d'un oedeme 
papillaire (fig. 4-15) : 

• X echographie en mode B permet de differencier des drusen calcifies d'un oedeme papillaire 
de stase grace a deux arguments. Tout d'abord, en presence de DPap, la tete du nerf optique 
apparait saillante et tres reflective. Lorsque la sensibilite de l'affichage est reduite, le signal 
des drusen reste d'intensite elevee au sein de la tete du nerf optique (fig. 4-15A), alors que 
ce signal diminue, comme le reste du signal provenant de l'ceil, en cas d' oedeme papillaire. 
L' echographie permet ainsi d'identifier les drusen dans 48 a 58 % des cas douteux, bien 
que la capacite de cette technique a detecter les drusen profonds non calcifies ne soit pas 
clairement etablie. Ensuite, en cas d'oedeme papillaire de stase, il existe un elargissement de 
la portion intraorbitaire du nerf optique, mais cet elargissement tend a diminuer lorsque 
le regard est maintenu lateralement pendant une longue periode (test dit des « 30° »)■ Les 
drusen ne s'accompagnent pas d'un tel elargissement du nerf optique intraorbitaire; 

• X angiographie a lafluoresceine constitue egalement une methode fiable pour differencier ces 
deux diagnostics. Tout d'abord, certains drusen, s'ils sont assez superficiels, sont autofluo- 
rescents et sont visibles sur les photographies prises en angiographie avant toute injection 
de colorant (fig. 4-15B). Deuxiemement, les drusen, y compris lorsqu'ils sont profonds, 
entrainent une absence localisee de diffusion du colorant aux temps precoces, suivie d'une 
impregnation progressive aboutissant a une augmentation tardive et nodulaire de la fluo- 
rescence, sans fuite du colorant a partir des capillaires de surface de la papille (fig. 4-15C). 
A 1'inverse, un oedeme papillaire de stase est responsable d'une hyperfluorescence diffuse 
aux temps precoces et, aux temps tardifs, d'une fuite du colorant au niveau et autour de la 
papille ; 

• un bilan neuroradiologique peut etre propose dans de rares cas afin d'eliminer une tumeur 
du nerf optique ou une tumeur intracranienne et pour essayer d'obtenir l'image directe des 
drusen calcifies. Ainsi, le scanner injecte reste superieur a 1'IRM pour objectiver les drusen. 
En effet, le calcium est peu visible en IRM, alors qu'il se traduit par une prise de contraste 
claire, facile a detecter, a la jonction de la portion posterieure du globe et du nerf optique 
au scanner (fig. 4-15D). 

Lors d'un oedeme papillaire de stase chronique, il peut parfois se developper des corps refrin- 
gents a la surface de la tete du nerf, pouvant passer pour des drusen papillaires (voir fig. 4-7). 
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Figure 4-15 Tests diagnostiques pour confirmer la presence de drusen. A. L'echographie en mode 
B retrouve la presence d'une zone localisee hyperechogene (due a la presence d'une calcification) 
dans la papille (fleche) qui persiste lorsque le gain est diminue. B. Photographie du fond d'oeil avant 
injection objectivant I'autofluorescence (fleche). C. Les temps tardifs de I'angiographie a la fluores- 
ceine chez ce patient porteur de drusen objectivent une prise de contraste nodulaire ( fleche ) sans 
diffusion du colorant. D. Le scanner de I'orbite retrouve des drusen calcifies bilateraux a la jonction 
entre le nerf optique et la portion posterieure du globe (f leches). (Parties A, C, D : remerciements au 
Dr Anthony C. Arnold; partie B : remerciements au Dr Hal Shaw.) 

Ces lesions (qui correspondent probablement a des residus d'exsudats) se forment pres du rebord 
temporal de la papille plutot qu'en profondeur. Elies sont generalement plus petites que les drusen 
et disparaissent parallelement a la resorption de l'oedeme papillaire. 

Drusen papillaires versus hamartomes astrocytaires Les hamartomes astrocytaires de la retine 
s'observent habituellement au cours de la sclerose tubereuse de Bourneville et de la neurofibroma- 
tose. Ils peuvent prendre la forme d'une mure. Lorsqu'ils sont situes a proximite de la papille, ils 
peuvent etre confondus avec des DPap, et ces hamartomes ont done initialement ete appeles dru- 
sen geants de la papille (fig. 4-16). Contrairement aux DPap, les hamartomes de la papille : 

• se developpent a partir du rebord papillaire avec une extension vers la retine peripa- 
pillaire ; 

• proviennent des couches internes de la retine et sont generalement responsables d'un effet 
masque des vaisseaux retiniens ; 

• peuvent avoir une composante charnue rose ; 

• ne sont pas autofluorescents en angiographie a la fluoresceine, cette derniere pouvant 
objectiver une vascularisation d'allure tumorale de la lesion. 

Auw-Haedrich C, Staubach F, Witschel H. Optic disk drusen. Surv Ophthalmol. 2002; 47(6) : 515-532. 

Davis PL, Jay WM. Optic nerve head drusen. Semin Ophthalmol. 2003 ; 18(4) : 222-242. 
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Figure 4-16 Les drusen doivent etre distingues des hamartomes astrocytaires. A. Les drusen 
entraTnent la presence de nodules proeminents et refringents a la surface de la papille ne masquant 
pas les vaisseaux retiniens. B. Les hamartomes astrocytaires sont des lesions arrondies issues de 
la retine peripapillaire qui obscurcissent les vaisseaux retiniens. (Reproduit de Arnold AC. Optic disc 
drusen. Ophthalmol Clin North Am. 1991 ; 4 : 505-517.) 

Giarelli L, Ravalico G, Saviano S, Grandi A. Optic nerve head drusen : histopathological conside- 
rations - clinical features. Metab Pediatr Syst Ophthalmol. 1990 ; 13(2-4) : 88-91. 

Purvin V, King R, Kawasaki A, Yee R. Anterior ischemic optic neuropathy in eyes with optic disc 
drusen. Arch Ophthalmol. 2004; 122(1) : 48-53. 

Neuropathie optique hereditaire de Leber 

La neuropathie optique hereditaire de Leber (NOHL) touche generalement des hommes ages de 
10 a 30 ans, mais elle peut survenir beaucoup plus tard dans la vie. Les femmes ne represented 
que 10 a 20 % des observations de NOHL. La NOHL se manifeste par une baisse d'acuite visuelle 
brutale, severe (< 1/10), indolore. Elle est initialement monoculaire, associee a DPAR et a un defi- 
cit du champ visuel a type de scotome central ou caecocentral (fig. 4-17). L'examen du fond d'oeil 
retrouve classiquement : 

• une hyperhemie et une saillie de la papille associee a un epaississement de la retine peripa- 
pillaire, donnant un aspect de pseudo-oedeme papillaire (le terme « pseudo-oedeme », dans 
ce contexte, designe une papille qui semble turgescente mais qui ne presente pas de fuite de 
colorant en angiographie a la fluoresceine) ; 

• des telangiectasies peripapillaires ; 

• une tortuosite des arterioles retiniennes de moyen calibre. 

Ces anomalies peuvent egalement etre retrouvees avant meme qu 'il y ait une perte visuelle ; 
cependant, le fond d'oeil peut etre tout a fait normal (dans plus de 40 % des cas dans une serie de 
reference). L' angiographie a la fluoresceine de la papille ne met pas en evidence de fuite du colo- 
rant, ni d' augmentation de son impregnation, contrairement a ce qui est retrouve au cours des 
neuropathies optiques inflammatoires avec oedeme papillaire. 

L'oeil contralateral, encore asymptomatique, presente en fait souvent deja des deficits campi- 
metriques infracliniques qui vont s'aggraver rapidement au cours des semaines ou des mois sui- 
vants pour aboutir a un scotome caecocentral. La papille de l'oeil initialement atteint evolue vers 
l'atrophie avec disparition des telangiectasies peripapillaires. Dans de rares cas, l'intervalle entre 
l'atteinte des deux yeux peut etre long (pouvant aller jusqu'a 8 ans). Bien que la baisse d'acuite 
visuelle soit generalement definitive, il a ete rapporte, dans 10 a 20 % des cas, des recuperations 
partielles de la vision pouvant survenir plusieurs annees apres l'episode initial. 
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Figure 4-17 Neuropathie optique hereditaire de Leber. Jeune homme de 17 ans presentant une 
baisse de I'acuite visuelle de I'oeil gauche depuis 2 mois. A. Le releve du champ visuel retrouve un 
scotome caecocentral de I'oeil gauche. B. Les photographies du fond d'ceil retrouvent des papilles de 
petite taille, hyperemiees et a bords flous. II n'y a pas de fuite en angiographie a la fluoresceine. 


La NOHL est liee a la presence dune mutation de 1'ADN mitochondrial, le plus souvent en 
position 11778, moins frequemment en position 3460 ou 14484. Cette substitution dune seule 
paire de bases au niveau du nucleotide correspondant entraine une alteration de la synthese 
mitochondriale d'adenosine triphosphate. Cette alteration affecte principalement les tissus dont 
la consommation energetique est importante (tels que les nerfs optiques). Ces mutations peu- 
vent etre recherchees a partir dune prise de sang, afin de confirmer le diagnostic, de permettre 
le conseil genetique et de fournir des elements pronostiques. Les patients porteurs de la mutation 
14484 ont une probability plus importante (jusqu'a 65 %) de presenter une amelioration spontanee 
plus ou moins retardee de leur acuite visuelle centrale, alors que ceux porteurs de la mutation 
11778 ont une probability plus faible (estimee a 4 %). 

Les mutations sont portees par l'ADN mitochondrial, qui n'est transmis que par la mere, et 
non pas par l'ADN nucleaire ; ainsi, seules les femmes transmettent la maladie. Tous les hommes 
porteurs d'une mutation mitochondriale ne presentent pas de baisse d'acuite visuelle, et les fem- 
mes conductrices developpent rarement la maladie. Les raisons pour lesquelles les hommes sont 
plus frequemment atteints ne sont pas totalement elucidees. Le role d'un facteur declenchant est 
egalement discute. Un pourcentage variable d'ADN mitochondrial est mute (heteroplasmie) et la 
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NOHL devient cliniquement evidente seulement lorsque ce pourcentage atteint un certain seuil. 
L'histoire familiale peut etre difficile a clarifier et, dans un certain nombre de cas, aucun antece- 
dent familial ne peut etre retrouve (suggerant une mutation de novo). 

Parmi les diagnostics differentiels, il faut citer les nevrites optiques, les neuropathies optiques 
compressives et les neuropathies optiques infiltratives. C'est pourquoi il est conseille de realiser 
un bilan neuroradiologique chez les patients sans antecedent familial, afin deliminer une cause 
curable de baisse d'acuite visuelle. Il peut arriver que les patients presentent des anomalies de la 
conduction cardiaque ou de minimes troubles neurologiques. Ces differentes anomalies justifient 
de realiser des investigations complementaires. Il n'existe aucun traitement efficace de la NOHL. 
Les cortico'ides n'ont pas fait la preuve de leur interet. Il en est de meme du coenzyme Q , du suc- 
cinate et d'autres agents antioxydants ainsi que de substances susceptibles d'augmenter la produc- 
tion denergie mitochondriale qui ont toutes ete testees. Il est recommande deviter des substances 
telles que le tabac ou 1'alcool en exces, puisque celles-ci pourraient compromettre la production 
energetique par le biais du stress oxydatif. Neanmoins, les etudes permettant d'affirmer le benefice 
de ces mesures deviction ne sont pas concluantes. 

Kirkman MA, Yu-Wai-Man P, Korsten A, Leonhardt M.Dimitriadis K, De Coo IF, Klopstock T, 

Chinnery PF. Gene-environment interactions in Leber hereditary optic neuropathy. Brain 2009 : 

132; 2317-2326.* 

Newman NJ. Leber's hereditary optic neuropathy : new genetic considerations. Arch Neurol. 1993 ; 

50(5) : 540-548. 

Newman NJ, Biousse V, Newman SA, et al. Progression of visual field defects in Leber hereditary 
optic neuropathy : experience of the LHON treatment trial. Amer J Ophthalmol. 2006; 141(6) : 
1061-1067. 

Nikoskelainen E, Hoyt WF, Nummelin K, Schatz H. Fundus findings in Leber's hereditary optic 
neuroretinopathy. III. Fluorescein angiographic studies. Arch Ophthalmol. 1984; 102(7) : 

981-989. 

Nikoskelainen EK, Huoponen K, Juvonen V, Lamminen T, Nummelin K, Savontaus ML. 
Ophthalmologic findings in Leber hereditary optic neuropathy with special reference to 
mtDNA mutations. Ophthalmology. 1996; 103(3) : 504-514. 

Riordan-Eva P, Sanders MD, Govan GG, Sweeney MG, Da Costa J, Harding AE. The clinical fea- 
tures of Leber's hereditary optic neuropathy defined by the presence of a pathogenetic mito- 
chondrial DNA mutation. Brain. 1995 ; 1 18(Pt 2) : 319-337. 


Atrophie optique autosomique dominante 

Neuropathie optique hereditaire la plus frequente (sa prevalence est estimee a 1 ; 50 000), l'atro- 
phie optique autosomique dominante (AOAD) est transmise, comme son nom l'indique, selon un 
mode autosomique dominant. Sa penetrance et son expressivite sont variables et peuvent rendre 
difficile la mise en evidence d'antecedents familiaux. Les etudes de liaisons genetiques ont permis 
de localiser un gene d'AOAD ( OPA1 ) dans une region particuliere du chromosome 3. La proteine 
OPA1 est exprimee dans tous les tissus et particulierement au niveau de la retine. Cette proteine 
encode une GTPase de la famille des dynamines, localisee dans les cellules au niveau de la mem- 
brane mitochondriale. Ainsi, les mutations de ce gene sont responsables dune perte d'integrite 
des membranes mitochondriales et, de ce fait, d'un dysfonctionnement des mitochondries. Il en 
resulte une degenerescence des cellules ganglionnaires de la retine et une atrophie optique. 

L'AOAD debute generalement au cours de la premiere decennie, avec une baisse d'acuite 
visuelle qui apparait de maniere insidieuse et n'est souvent detectee qua l'occasion dune visite 
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medicale scolaire de routine. L'atteinte de la vision est habituellement bilaterale, mais peut etre 
asymetrique. Lorsqu'elle est detectee, la baisse visuelle est souvent moderee, comprise entre 3 et 
4/10, mais peut s'aggraver progressivement. La plupart des patients ont une acuite visuelle qui reste 
>1/10. La dyschromatopsie est constante et, dans ce contexte clinique, une dyschromatopsie de 
type «bleu-jaune» (tritanopie) est tres evocatrice d'AODA. La mise en evidence de cette dyschro- 
matopsie bleu-jaune necessite habituellement la realisation d'un test Farnsworth 100-Hue ; cepen- 
dant, des dyschromatopsies rouge-vert ou sans axe peuvent egalement exister lors des AODA. 
Letude du champ visuel retrouve dans la plupart des cas un scotome central ou caecocentral, mais 
il peut exister un elargissement de la tache aveugle avec une amputation setendant vers la peri- 
pherie temporale superieure du champ visuel, parfois confondue avec un deficit d'origine chias- 
matique (fig. 4-18), bien que les amputations du champ visuel ne respectent generalement pas le 
meridien vertical dans cette affection. Les papilles des yeux atteints sont habituellement le siege 
dune atrophie temporale focale, mais la paleur papillaire peut etre diffuse. On peut constater la 
presence tres evocatrice dune excavation papillaire dejetee en temporal dont l'absence n'exclut pas 
le diagnostic. 
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Figure 4-18 Atrophie optique autosomique dominante chez un homme de 34 ans qui avait constate 
des difficultes pour lire au tableau a i'ecole primaire, avec une baisse lentement progressive de 
I'acuite visuelle depuis ce temps. A, B. Les papilles optiques presentent une atrophie dans le sec- 
teur temporal et une perte des fibres optiques interpapillo-maculaires. C, D. Le releve des champs 
visuels retrouve la presence de scotomes caecocentraux bilateraux s'etendant en superotemporal. 
(Remerciements au Dr Steven A. Newman.) 
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Le diagnostic d'AOAD est fonde sur les donnees cliniques et la negativite du bilan neu- 
roradiologique, qui doit etre demande des lors que la presentation est atypique et suspecte. 
L'evolution se fait generalement vers une stabilisation de 1'acuite visuelle ou sa tres lente degra- 
dation progressive tout au long de la vie du patient. II n'existe aucun traitement actuellement 
disponible. 

Alexander C, Votruba M. Pesch UE, et al. OPA1, encoding a dynamin-related GTPase, is muta- 
ted in autosomal dominant optic atrophy linked to chromosome 3q28. Nature Genetics. 2000 ; 

26(2): 211-215. 

Fraser JA, Biousse V, Newman NJ, The Neuro-ophthalmology of mitochondrial disease. Surv 
Ophthalmol. 2010; 55 : 299-334.* 

Olichon A, Baricault L, Gas N, et al. Loss of OPA1 perturbates the mitochondrial inner mem- 
brane structure and integrity, leading to cytochrome c release and apoptosis. / Biol Chem. 2003 ; 
278(10) : 7743-7746. 

Votruba M, Fitzke FW, Holder GE, Carter A, Bhattacharya SS, Moore AT. Clinical features in 
affected individuals from 21 pedigrees with dominant optic atrophy. Arch Ophthalmol. 1998 ; 

116(3) : 351-358. 

Glaucome 

Le glaucome chronique a angle ouvert entraine generalement une perte de champ visuel lentement 
progressive sur les regions peripheriques a type d'amputations arciformes, epargnant le point de 
fixation jusqu'a un stade avance de la maladie. Ainsi, un patient glaucomateux peut n'avoir aucune 
conscience de son deficit visuel. La papille presente une excavation caracteristique (a type d'aug- 
mentation du diametre et de la profondeur de l'excavation physiologique, avec souvent un amin- 
cissement localise [une encoche] au niveau du rebord papillaire inferieur ou superieur). La paleur 
n'apparait qua un stade de deficit relativement avance. La pression intraoculaire est souvent (mais 
inconstamment) elevee. Les glaucomes a pression normale se compliquent plus volontiers de scoto- 
mes paracentraux, proches du point de fixation; mais, malgre leur presence, 1'acuite visuelle reste 
longtemps conservee. Les differents aspects du glaucome sont discutes en detail dans la Section 10 
du BCSC, Glaucome. 

Une excavation papillaire peut egalement etre observee au cours des neuropathies optiques 
compressives, hereditaires (NOHL) et ischemiques severes (NOLAA). Les lesions compressives 
entrainent generalement des amputations du champ visuel peripherique plutot temporal que nasal 
ou des deficits fasciculaires. La NOHL est responsable d'un scotome central ou caecocentral. Les 
atteintes ischemiques peuvent etre a l'origine de l'une ou l'autre de ces alterations du champ visuel. 
La paleur papillaire est plus marquee et plus precoce au cours de ces differentes etiologies que dans 
le glaucome, alors que l'excavation papillaire et l'amincissement du rebord papillaire sont moins 
marques au cours de ces neuropathies optiques non glaucomateuses (fig. 4-19). L'acuite visuelle 
centrale et la vision des couleurs sont plus longtemps conservees dans le glaucome, jusqu'a un 
stade avance de la maladie, alors que l'une et l'autre sont precocement alterees au cours des autres 
formes de neuropathie optique. 

Anomalies congenitales de la papille 

Hypoplasie du nerf optique La severite de l'hypoplasie du nerf optique est tres variable; les 
patients peuvent etre totalement asymptomatiques, l'examen du champ visuel ne retrouvant que 
de minimes alterations, mais ils peuvent egalement presenter une diminution marquee de la 
vision, dont il est difficile de retrouver la date d'apparition. Les anomalies du champ visuel sont 
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Figure 4-19 Excavation du nerf optique. A. En I'atteinte glaucomateuse, I'anneau neuroretinien 
temporal garde generalement une coloration relativement normale malgre une excavation pro- 
fonde. B. En cas d 'alteration non glaucomateuses, I'anneau neuroretinien est plus pale que ne le 
voudrait I'excavation. (Remerciements au Dr Anthony C. Arnold.) 

caracteristiques des lesions du nerf optique, a types de deficits peripheriques et arciformes. La 
prevalence des formes bilaterales est comprise entre 56 et 92 %. Le diametre papillaire est reduit, 
representant la moitie ou un tiers dune papille normale. Dans les formes frustes, il peut etre inte- 
ressant de comparer l'aspect des deux papilles. Letude du diametre papillaire horizontal rapporte 
a la distance interpapillo-maculaire peut aider au diagnostic. Les vaisseaux retiniens peuvent sem- 
bler avoir un calibre superieur a la normale compte tenu de la taille de la papille, et presenter un 
trajet tortueux. La papille peut etre pale, grise, ou (plus rarement) hyperhemiee. Elle peut etre 
entouree par un halo peripapillaire jaune, qui, a son tour, est borde par un anneau pigmente ou 
depigmente (signe du double anneau) (fig. 4-20). 

Qu'elle soit unilateral ou bilaterale, l'hypoplasie du nerf optique peut etre associee a des 
anomalies cerebrales au niveau de la ligne mediane ou au niveau hemispherique ainsi qua des 
desordres endocriniens (insuffisance en hormone de croissance ou en d'autres hormones hypo- 
physaires) et a des tumeurs congenitales suprasellaires. Les anomalies de la base du crane peuvent 
etre associees a une encephalocele de la base. La dysplasie septo-optique, ou syndrome de De 



Figure 4-20 Hypoplasie de la papille. La petite papille est entouree par un anneau de tissu 
relativement hypopigmente (signe du double anneau). Les vaisseaux retiniens ont une appa- 
rence normale. (Reproduit de Kline LB, Foroozan R, eds. Optic Nerve Disorders. 2nd ed. Ophthalmology 
Monograph 10. NewYork: Oxford University Press, in cooperation with the American Academy of Ophthalmology ; 
2007 : 158.) 
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Morsier, qui associe une hypoplasie du nerf optique, une absence de septum pellucidum a un 
nanisme par deficit hormonal hypophysaire, est le tableau le plus frequent. II peut s'y associer une 
agenesie plus ou moins importante du corps calleux. Des lors qu'il est observe la presence dune 
hypoplasie du nerf optique, il est conseille de demander une IRM cerebrale ainsi qu'une consulta- 
tion endocrinologique compte tenu du risque d'episodes d'hypoglycemie ou de celui de retard de 
croissance en 1'absence de traitement. La prise de certaines substances teratogenes, parmi lesquel- 
les la quinine, l'alcool et les medicaments anticonvulsivants, a ete associee au developpement dune 
hypoplasie du nerf optique. L'hypoplasie segmentaire superieure, une variante de l'hypoplasie du 
nerf optique, est responsable dune amputation du champ visuel inferieur. Cette variante s'observe 
volontiers chez des enfants de meres traitees pour un diabete insulinodependant. (Pour plus de 
details, voir la Section 6 du BCSC, Pediatric Ophthalmology and Strabismus [Ophtalmologie pedia- 
trique et strabisme].) 

Syndrome de dysversion papillaire congenitale Le syndrome de dysversion papillaire conge- 
nitale, bilateral dans 80 % des cas, doit etre differencie de la simple obliquite des papilles, associee 
a un croissant scleral temporal, et retrouvee au cours de la myopie. Ce syndrome congenital s'ob- 
serve egalement chez des patients myopes et entraine l'existence d'un croissant inferonasal (qui 
correspond a une excavation de type colobomateux du tissu nerveux). Ce croissant n'interesse pas 
la portion temporale superieure de cette papille ovalisee, de telle sorte que celle-ci semble incli- 
nee par rapport a son axe vertical normal et parfois saillante, pouvant mimer un discret oedeme 
(fig. 4-21). Les vaisseaux retiniens ont souvent une emergence nasale et la portion inferieure de la 
papille presente une anomalie de developpement de type ectasique, a laquelle s'associe un amin- 
cissement de la choroide et de lepithelium pigmente de la retine en inferonasal. Ces anomalies 
entrainent la presence d'un deficit du champ visuel, en partie d'origine refractive (du fait des modi- 
fications localisees de la longueur axiale du globe dues a l'ectasie) et en partie d'origine neurogene 
(du fait de la reduction localisee de la densite des axones du nerf optique). Ce deficit campime- 
trique temporal superieur peut mimer un deficit lie a une compression chiasmatique, mais sen 
differencie par 1'absence de respect du meridien vertical et par son amelioration partielle apres 
correction des troubles refractifs myopiques. Ainsi, lorsque le deficit du champ visuel respecte le 
meridien vertical, il est necessaire de realiser une IRM cerebrale afin d'eliminer une tumeur chias- 
matique, meme s 'il existe une dysversion papillaire. 

Excavations papillaires anormales Les anomalies de l'excavation papillaire recouvrent un spec- 
tre de gravite variable, allant de la fossette colobomateuse au colobome du nerf optique en passant 
par les dysplasies papillaires et la papille en fleur de liseron (morning glory syndrome ) (pour plus 
de details, voir la Section 6 du BCSC, Pediatric Ophthalmology and Strabismus [Ophtalmologie 
pediatrique et strabisme]). 

• La fossette colobomateuse est une depression localisee a la surface de la papille, dans son 
secteur temporal, souvent de coloration grise ou blanche. Il s'y associe des deficits discrets 
du champ visuel (generalement a type de scotome paracentral ou de deficit arciforme). 
Ces fossettes colobomateuses presentent un risque de decollement sereux de la macula, 
survenant dans 25 a 75 % des cas. Celui-ci serait lie au passage de liquide provenant de la 
cavite vitreenne dans l'espace sous-retinien a travers une communication entre la fossette 
colobomateuse et la macula. 

• Les colobomes papillaires sont la consequence d'une fermeture incomplete de la fissure 
embryonnaire et sont le plus souvent localises en inferieur. Ils realisent une excavation 
profonde au sein du nerf optique et peuvent s'etendre a la choroide et la retine adjacentes. 
L'existence d'amputations du champ visuel et d'un DPAR temoigne de l'importance de cette 
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Figure 4-21 Les champs visuels de I'ceil gauche (A) et et de I'ceil droit (B) objectivent des deficits 
temporosuperieurs relatifs bilateraux ne respectant pas la ligne mediane verticale. Les retino- 
photographies retrouvent une dysversion papillaire bilaterale de I'ceil droit (C) et de I'ceil gau- 
che (D). (Parties A, B : remerciements au Dr Anthony C. Arnold ; parties C, D : remerciements au Dr Sophia 
M. Chung.) 


anomalie papillaire. Des colobomes d'autres structures oculaires, telles que l'iris et la cho- 
roide, peuvent etre presents. 

• Les dysplasies du nerf optique dans le cadre du syndrome papillorenal ou du syndrome 
rein-colobome se traduisent par une papille tres excavee, avec des vaisseaux retiniens cen- 
traux de calibre reduit voire totalement absents et de nombreux vaisseaux cilioretiniens 
provenant de ses bords. La vision est souvent normale, mais letude du champ visuel peut 
mettre en evidence des deficits localises en nasal superieur. II existe une controverse quant 
a la physiopathogenie de ce colobome papillaire qui peut etre du a une fermeture incom- 
plete de la fissure embryonnaire ou a une dysplasie primitive du nerf optique. Cet aspect 
caracteristique du nerf optique peut etre associe a une insuffisance renale secondaire a une 
hypoplasie renale. Les dysplasies du nerf optique sont associees a des mutations du gene 
PAX2, transmises selon un mode autosomique dominant. 

• La papille enfleur de liseron (ou morning glory syndrome) realise une excavation staphylo- 
mateuse en entonnoir du nerf optique et de la retine peripapillaire. Cette anomalie est plus 
frequente chez les femmes et est le plus souvent unilateral. La papille, dont le diametre est 
augmente, est de coloration rose ou orangee. Elle est saillante ou a l'inverse enfoncee dans 
un staphylome. Un anneau pigmentaire entoure l'excavation qui est comblee au centre par 
du tissu glial de coloration blanche. Un aspect caracteristique de cette anomalie papillaire 
est constitue par l'emergence radiaire des vaisseaux retiniens a partir des bords de la papille. 
L'acuite visuelle est souvent inferieure ou egale a 1/10. II est note l'existence d'un DPAR 
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et d'anomalies du champ visuel. Des decollements de retine sereux non rhegmatogenes 
viennent compliquer cette anomalie dans 26 a 38 % des cas. II est possible de retrouver 
une encephalocele transsphenoidale asymptomatique qui peut etre confondue avec des 
polypes nasaux. Une depigmentation sous-papillaire en V serait un marqueur dune telle 
encephalocele. 


Brodsky MC. Congenital optic disk anomalies. Surv Ophthalmol. 1994; 39(2) : 89-112. 

Brodsky MC, Hoyt WF, Hoyt CS, Miller NR, Lam BL. Atypical retinochoroidal coloboma in 
patients with dysplastic optic discs and transsphenoidal encephalocele. Arch Ophthalmol. 1995 ; 
113(5): 624-628. 

Parsa CF, Silva ED, Sundin OH, et al. Redefining papillorenal syndrome : an underdiagnosed 
cause of ocular and renal morbidity. Ophthalmology. 2001 ; 108(4) : 738-749. 

Siatkowski RM, Sanchez JC, Andrade R, Alvarez A. The clinical, neuroradiographic, and endocri- 
nologic profile of patients with bilateral optic nerve hypoplasia. Ophthalmology. 1997 ; 104(3) : 
493-496. 

Neuropathies optiques posterieures 
Nevrite optique retrobulbaire 

La nevrite optique survient chez des patients jeunes (age moyen, 32 ans), le plus souvent des fem- 
mes (77 %), et se manifeste par une alteration visuelle monoculaire subaigue, apparaissant en 
quelques jours ou quelques semaines. Des douleurs periorbitaires, en particulier declenchees par 
les mouvements oculaires, sont retrouvees dans 92 % des cas et precedent souvent la baisse d'acuite 
visuelle. II s'agit dans 65 % des cas dune forme retrobulbaire, caracterisee par un aspect normal de 
la papille au stade initial. II existe un DPAR homolateral, hormis lorsque cette neuropathie optique 
est bilaterale et symetrique. On retrouve habituellement une atteinte du champ visuel central asso- 
ciee a une baisse d'acuite visuelle. Toutefois, cette alteration du champ visuel realise plus rarement 
un scotome central isole (8 % dans l'etude de l'ONTT) qu'un deficit diffus dans les 30° centraux 
(48 %) ou qu'une amputation altitudinale (15 % des cas) (fig. 4-22). II est classique d'observer une 
dyschromatopsie, en particulier de type rouge-vert, souvent plus severe que ne le voudrait la baisse 
d'acuite visuelle. 

La nevrite optique retrobulbaire peut etre isolee ou associee a une maladie demyelinisante, a 
une infection virale, a une vascularite ou a des pathologies granulomateuses. Les infections virales 
peuvent attaquer directement les gaines ou le parenchyme du nerf optique. Elies peuvent egale- 
ment interagir par le biais d'une reponse immunitaire retardee (nevrite optique postvirale). Une 
telle atteinte est frequente chez les enfants et est generalement bilaterale d'emblee. Les nevrites 
optiques entrant dans le cadre des maladies demyelinisantes peuvent etre isolees ou peuvent s'as- 
socier a la sclerose en plaques (SEP) (voir chapitre 14). Le lupus erythemateux et les autres vas- 
cularites sont susceptibles de s'accompagner d'une inflammation du nerf optique, generalement 
sans oedeme papillaire. Enfin, les pathologies granulomateuses telles que la syphilis et la sarcoidose 
(voir fig. 4-13) peuvent retentir sur les nerfs optiques. Bien que d'autres manifestations oculaires 
liees a ces pathologies (telles qu'une uveite, une chorioretinite, une periphlebite retinienne) puis- 
sent etre associees a la nevrite optique, cette derniere peut egalement rester isolee. 

Dans le cadre du diagnostic differentiel d'une nevrite retrobulbaire, il faut eliminer une neu- 
ropathie optique compressive, infiltrative ou toxique. Une nevrite optique typique commence a 
presenter des signes de recuperation au cours du premier mois. Si les patients recuperent la quasi- 
totalite de leur vision entre 1 et 3 mois, il est generalement inutile de demander des examens 
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Figure 4-22 A. Photographie normale de la papille au cours d'une nevrite optique retrobulbaire. 
B. II est retrouve un scotome central sur le releve de perimetrie automatisee. C. IRM orbitaire. Les 
coupes axiales ponderees enTI avec suppression de graisse et injection de gadolinium retrouvent 
une augmentation du signal du nerf optique intraorbitaire droit ( fleches ). D. IRM cerebrale; coupes 
axiales ponderees en T2 qui retrouvent la presence de multiples hypersignaux de la substance 
blanche (fleches), compatibles avec une maladie demyelinisante. (Parties A, B : remerciements au 
Dr Steven A. Newman; parties C, D : remerciements au Dr Anthony C. Arnold.) 


complementaires. Dans certains cas - notamment lorsqu'il existe des signes oculaires (tels qu'une 
vascularite retinienne, une chorioretinite ou une uveite), des douleurs persistantes, une baisse 
d'acuite visuelle prolongee ou un oedeme papillaire, amenant a evoquer l'existence d'une etiologie 
particuliere pouvant necessiter un traitement specifique il peut etre interessant de demander un 
bilan hematologique, serologique ou d'autres examens complementaires. Le bilan de ces nevrites 
optiques atypiques peut comporter : un dosage du TPHA et VDRL dans le sang et le LCR afin 
d'eliminer une syphilis ; une radiographie pulmonaire, une scintigraphie au gallium, un dosage 
sanguin du taux de l'enzyme de conversion de l'angiotensine et des tests cutanes afin d'eliminer 
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une sarco'idose, et une mesure de la VS, une recherche d'anticorps antinucleaires d'anticorps anti- 
ADN afin d'eliminer un lupus ou d'autres vasculites. 

La realisation dune IRM cerebrale est conseillee devant toute nevrite optique retrobulbaire. 
Letude des lesions de la substance blanche periventriculaire compatibles avec un processus de 
demyelinisation est l'unique et le meilleur test permettant devaluer le risque d'evoluer vers une 
SEP et de guider les decisions ulterieures quant a la mise en route d'un traitement immunomodu- 
lateur (voir la section suivante). Les donnees a 15 ans de letude ONTT ont demontre que le risque 
de developper une SEP est de 25 % pour les patients n'ayant aucune lesion de la substance blanche 
a 1'IRM contre 72 % pour ceux ayant au moins une telle lesion. Le risque de survenue dune SEP 
est plus important au cours des cinq premieres annees. Le risque de developper une SEP a 15 ans 
n'est que de 2 % chez les patients dont 1'IRM etait normale et qui n'ont aucun signe de cette maladie 
10 ans apres l'episode initial. Le pourcentage global d'apparition dune SEP tous patients confon- 
dus est de 50 % a 15 ans (voir chapitre 14). Dans le groupe de patients dont 1'IRM initiale etait nor- 
male, le sexe masculin, le fait de presenter un oedeme papillaire ou des atypies de presentation de 
la nevrite optique (telles qu'une absence de douleur, l'absence de perception lumineuse, la presence 
d'hemorragies peripapillaires et d'exsudats retiniens) constituent autant de facteurs protecteurs 
associes a un risque plus faible de survenue dune SEP. 

II a ete montre que 92 % des patients presentant une nevrite optique recuperent une acuite 
visuelle superieure ou egale a 5/10. Cette recuperation ne depend pas de la presence de douleurs, de 
l'existence d'un oedeme papillaire ou de la profondeur de la baisse d' acuite visuelle (selon l'ONTT, les 
patients porteurs d'acuites initiales inferieures a 2/10 ont une acuite visuelle finale moins bonne*). 
Apres un suivi de 15 ans dans le cadre de letude ONTT, l'acuite visuelle globale de l'oeil atteint etait 
de 10/10 dans 72 % des cas, comprise entre 5/10 et 8/10 dans 20 % des cas, et inferieure a 1/10 dans 
3 % des cas. Le pronostic visuel etait d'autant moins bon que 1' alteration visuelle initiale etait plus 
importante. Le suivi a 10 ans a permis de preciser que le risque de recidive de la nevrite optique sur le 
meme oeil ou l'oeil adelphe etait de 35 % pour l'ensemble des patients et de 48 % pour ceux develop- 
pant une SER L'acuite visuelle est redevenue normale ou quasi normale apres cette recidive. Malgre 
ce pronostic visuel apparemment excellent de la nevrite optique, les patients gardent generalement 
des deficits visuels de l'oeil atteint apres la recuperation apparente. Des etudes utilisant des tests 
devaluation de la fonction visuelle autres que l'acuite visuelle (tels que la sensibilite aux contras- 
tes, la resistance a l'eblouissement, letude de la vision stereoscopique, du champ visuel ou du sens 
chromatique) ont mis en evidence des anomalies residuelles chez plus de 90 % des patients ayant 
recouvre une acuite visuelle d'au moins 7/10. Les donnees a 15 ans confirment que les patients ayant 
une SEP ont, de maniere statistiquement significative, de moins bons resultats lors de la mesure de 
la sensibilite aux contrastes et lors de letude du champ visuel que ceux indemnes de SEP. 

Traitement 

Letude ONTT a demontre que la corticotherapie n'a aucun effet benefique a long terme sur 
la vision, bien que 1'administration de bolus intraveineux de methylprednisolone a la dose de 
250mgtoutes les 6heures pendant 3 jours, suivie d'un relais par corticotherapie orale 1 mg/kg/jour 
pendant 1 1 jours, accelere la recuperation visuelle de 1 a 2 semaines. En revanche, la prescription 
de prednisone orale seule n'apporte aucun benefice et est associee a un risque de recidive multiplie 
par deux par rapport aux autres groupes de traitement. Son utilisation n'est done pas recomman- 
dee. II a ete demontre que les traitements intraveineux permettent de reduire le risque de survenue 
de SEP apres un episode initial de nevrite optique. Cependant, ces resultats ne se retrouvent que 
dans le sous-groupe de patients ayant au moins deux hypersignaux de la substance blanche sur 
1'IRM cerebrale : a 2 ans, le risque de developper une SEP est de 36 % dans le groupe des patients 
non traites et de 16 % dans celui des patients traites. Mais au-dela de 3 ans, il n'est plus retrouve 
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d'effet protecteur du traitement intraveineux. Compte tenu de l'absence de benefices evidents, l'in- 
teret d'instaurer un traitement et celui de demander des examens complementaires pour aboutir 
au diagnostic de SEP doivent etre apprecies au cas par cas. Lorsqu'il est indispensable d'obtenir une 
recuperation visuelle rapide (par exemple chez un patient monophtalme ou pour des raisons pro- 
fessionnelles), la prescription de methylprednisolone par voie intraveineuse en ambulatoire peut 
etre discutee. Dans les autres cas, il n'y a pas d'indication a un traitement visant une recuperation 
visuelle (les bolus de methylprednisolone sont actuellement largement prescrits en France, chez 
*NdT des patients jeunes, souvent actifs et genes dans leur vie quotidienne*). Une IRM est generalement 
demandee pour evaluer le risque de developper une SEP, mais il est sans doute preferable de laisser 
le soin au neurologue de decider s'il y a lieu de pratiquer d'autres examens complementaires, dont 
l'analyse du LCR ou les potentiels evoques. L 'interet des corticoides intraveineux pour reduire le 
risque de survenue dune SEP a long terme n'est pas prouve. 

L'interet des traitements immunomodulateurs pour reduire la morbidite des formes remit- 
tentes de SEP est bien etabli. De plus, des etudes ont demontre que ces traitements permettent de 
retarder l'apparition dune SEP averee chez des patients ayant presente une nevrite optique aigue ou 
d'autres manifestations cliniques isolees et dont 1'IRM est a haut risque de SEP. (Voir le chapitre 14 
pour plus de details sur le traitement de la SEP.) 

Beck RW, Cleary PA, Anderson MM Jr, et al. A randomized, controlled trial of corticosteroids 
in the treatment of acute optic neuritis. The Optic Neuritis Study Group. N Engl J Med. 1992 ; 

326(9) : 581-588. 

Beck RW, Cleary PA, Trobe JD, et al. The effect of corticosteroids for acute optic neuritis on the 
subsequent development of multiple sclerosis. The Optic Neuritis Study Group. N Engl J Med. 

1993; 329(24) : 1764-1769. 

Beck RW, Gal RL, Bhatti MT, et al. Visual function more than 10 years after optic neuritis : expe- 
rience of the optic neuritis treatment trial. Am J Ophthalmol. 2004; 137(1) : 77-83. 

The 5-year risk of MS after optic neuritis. Experience of the Optic Neuritis Treatment Trial. Optic 
Neuritis Study Group. Neurology. 1997 ; 49(5) : 1404-1413. 

Ghezzi A, Martinelli V, Torri V, et al. Long-term follow-up of isolated optic neuritis : the risk 
of developing multiple sclerosis, its outcome, and the prognostic role of paraclinical tests. / 

Neurol. 1999; 246(9) : 770-775. 

Optic Neuritis Study Group. Multiple sclerosis risk after optic neuritis : final optic neuritis treat- 
ment trial follow-up. Arch Neurol. 2008; 65(6) ; 727-732. 

Optic Neuritis Study Group. Visual function 15 years after optic neuritis : a final follow-up report 
from the optic neuritis treatment trial. Ophthalmology. 2008; 115(6) : 1079-1082. 


Neuromyelite optique 

La neuromyelite optique (NMO), egalement appelee syndrome de Devic , est caracterisee par la 
presence dune nevrite optique associee a une myelite aigue. Cependant, l'existence de differents 
modes de presentation clinique et de criteres diagnostiques parfois contradictoires a conduit a ren- 
dre difficile l'affirmation de ce diagnostic. Par consequent, il faut retenir les criteres diagnostiques 
redefinis comme suit : 

• une nevrite optique (unilateral ou bilaterale) ; 

• une myelite ; 

• et au moins deux des anomalies suivantes ; 

- une lesion medullaire concernant au moins trois segments vertebraux contigus a 1'IRM ; 
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- une IRM cerebrale n'objectivant pas d'anomalie en faveur dune SEP ; 

- des anticorps anti-NMO positifs. 

Les patients peuvent presenter des symptomes neurologiques ne touchant ni les voies opti- 
ques ni la moelle epiniere. Ces criteres ont une sensibilite de 99 % et une specificite de 90 %. Les 
auto -anticorps IgG anti-NMO ont a eux seuls une sensibilite de 76 % et une specificite de 94 %. 
Ils se lient a l'aquaporine-4, la principale proteine des pores permeables a l'eau, localisee au niveau 
des processus podaux des cellules astrogliales qui sont impliques dans l'homeostasie hydrique du 
SNC. Le pronostic visuel et neurologique est plus mauvais au cours de la NMO qu'au cours de la 
SEP. Revolution de la NMO est marquee par la survenue de plusieurs episodes recurrents de perte 
de vision aboutissant a une profonde deficience visuelle (avec une acuite visuelle <1/10) sur au 
moins un oeil. Le traitement de la NMO n'est pas bien defini. Neanmoins, les traitements immu- 
nosuppresseurs tels que les corticoides demeurent la pierre angulaire lors de la prise en charge des 
episodes aigus. 

Papais-Alvarenga RM, Carellos C, Alvarenga MP, Holander C, Bichara RP, Thuler LC. Clinical 
course of optic neuritis in patients with relapsing neuromyelitis optica. Arch Ophthalmol. 2008 ; 
126(1) : 12-16. 

Wingerchuk DM, Lennon VA, Pittock SJ, Lucchinetti CF, Weinshenker BG. Revised diagnostic 
criteria for neuromyelitis optica. Neurology. 2006; 66(10) : 1485-1489. 


Perinevrite optique 

II faut differencier les perinevrites optiques (ou nevrites perioptiques ) des nevrites optiques. 
Cliniquement, ces perinevrites optiques, qui surviennent plus volontiers chez les femmes, peuvent 
etre responsables dune baisse d'acuite visuelle douloureuse comme les nevrites optiques. Mais les 
patients sont souvent plus ages (36 % d'entre eux ont plus de 50 ans), la vision centrale est preser- 
vee dans plus de 50 % des cas, et 1'alteration visuelle peut evoluer pendant plusieurs semaines. Le 
bilan neuroradiologique confirme que le rehaussement du signal interesse le fourreau dural et non 
le nerf optique lui-meme. II arrive que cet aspect puisse etre confondu avec un meningiome des 
gaines du nerf optique. II est important de differencier les perinevrites optiques des nevrites opti- 
ques tant en ce qui concerne leur traitement qu'en raison du risque de survenue dune SER En cas 
de perinevrite optique, la reponse aux corticoides est immediate et spectaculaire. Mais les rechutes 
sont frequentes apres une remission de courte duree. Revolution, en l'absence de traitement, se fait 
vers une baisse d'acuite visuelle progressive. En revanche, il n'existe aucun risque accru d' appari- 
tion dune maladie demyelinisante en cas de perinevrite optique. 

Purvin V, Kawasaki A, Jacobson DM. Optic perineuritis : clinical and radiographic features. Arch 
Ophthalmol. 2001 ; 119(9) : 1299-1306. 

Pathologies ophtalmologiques d'origine thyroidienne 

L'augmentation de volume des muscles extraoculaires au cours des pathologies ophtalmologiques 
d'origine thyroidienne (POT) peut entrainer une compression du nerf optique au niveau de l'apex 
orbitaire (fig. 4-23). Habituellement, l'examen des patients retrouve, en plus de l'exophtalmie, 
d'autres signes evocateurs de cette dysthyroidie (par exemple une retraction de la paupiere supe- 
rieure ou une asynergie oculopalpebrale) ainsi que des signes de congestion orbitaire (par exemple 
un oedeme palpebral et conjonctival). Mais ces signes peuvent manquer. 

La perte de vision associee a une POT est habituellement devolution lentement progres- 
sive, insidieuse. Elle est le plus souvent bilaterale. L'etude du champ visuel montre une perte de 
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sensibilite centrale ou plus diffuse. II est possible de retrouver un DPAR lorsque la neuropathie 
optique est asymetrique. La papille est generalement normale, mais elle peut etre oedemateuse et, 
dans les formes chroniques, elle peut evoluer vers une atrophie optique. 

La prise en charge de cette neuropathie optique dysthyro'idienne necessite de reduire le 
volume tissulaire orbitaire. La corticotherapie par voie generate peut etre utilisee a la phase aigue. 
En revanche, son utilisation au long cours nest pas recommandee. En cas de reapparition de la 
symptomatologie lors de sa decroissance progressive, une decompression chirurgicale de forbite 
est generalement preconisee. Les pathologies ophtalmologiques d'origine thyroidienne sont exa- 
minees plus en detail au chapitre 14 de ce volume et dans la Section 7 du BCSC, Orbit, Eyelids and 
Lacrimal System (Orbite, paupieres et systeme lacrymal). 
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Figure 4-23 Ophtalmopathie dysthyro'idienne chez un homme de 48 ans se plaignant depuis 
6 mois de faiblesse. Apparition progressive d'un cedeme perioculaire et, au cours du mois prece- 
dent, d'une baisse progressive de I'acuite visuelle. L'acuite visuelle etait de 1/10 a I'osil droit et de 
2,5/10 a I'ceil gauche, avec un DPAR droit chiffree a 0,3 log. A, B. Perimetrie automatisee retrouvant 
des deficits centraux et inferieurs bilateraux. Coupes tomodensitometriques axiales (C) et corona- 
ies (D) montrant le nerf optique comprime par I'augmentation de volume des muscles extraocu- 
laires. Cette augmentation de volume des muscles dans les dysthyroidies epargne habituellement 
le tendon ( fleches ). (Parties A, B : remerciements au Dr Steven A. Newman ; parties C, D : remerciements au 
Dr Sophia M. Chung.) 
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Neuropathie optique compressive intraorbitaire/intracanalaire 

Une lesion compressive intraorbitaire ou intracanalaire entraine classiquement une baisse d'acuite 
visuelle lentement progressive, un DPAR et des alterations du champ visuel monoculaire (centra- 
les ou diffuses). L'examen peut retrouver des signes discrets orientant vers une pathologie orbitaire 
tels qu'un oedeme palpebral, une retraction de la paupiere superieure ou une asynergie oculopal- 
pebrale, un ptosis, une exophtalmie ou des anomalies des muscles extraoculaires. La papille peut 
etre normale ou legerement atrophique, mais l'examen peut retrouver un oedeme papillaire en 
cas d'anomalie orbitaire anterieure. II peut egalement exister des vaisseaux de shunts optociliaires 
(vaisseaux collateraux retinochoroidiens) ou des plis choroidiens. Les tumeurs le plus souvent res- 
ponsables de neuropathie optique compressive sont les meningiomes des gaines du nerf optique et 
les gliomes du nerf optique. Bien qu'ils constituent une tumeur frequente de l'orbite, les hemangio- 
mes caverneux n'entrainent qu'exceptionnellement une neuropathie optique compressive. 

Un bilan neuroradiologique est indique des lors quest suspectee la presence dune pathologie 
orbitaire compressive. Bien que 1'IRM constitue le meilleur examen pour analyser les anomalies 
du contenu orbitaire, notamment pour faire la difference entre un meningiome des gaines du nerf 
optique et un gliome du nerf optique, le scanner orbitaire en coupes fines garde toute sa valeur et 
doit etre prefere pour analyser les lesions calcifiees et les lesions osseuses. 

Meningiome des gaines du nerf optique Le meningiome des gaines du nerf optique (MGNO) 
est en rapport avec la proliferation des cellules meningoepitheliales provenant des gaines du nerf 
optique intraorbitaire ou intracanalaire (fig. 4-24; voir aussi le chapitre 2, fig. 2-7). Bien que cette 
tumeur soit rare (1 a 2 % de tous les meningiomes), elle represente un tiers des tumeurs primitives 
du nerf optique et arrive en deuxieme position derriere les gliomes du nerf optique. Elle est habi- 
tuellement diagnostiquee chez des adultes dont l'age est compris entre 40 et 50 ans et elle est 3 fois 
plus frequente chez les femmes que chez les hommes. Seuls 4 a 7 % des meningiomes des gaines 
du nerf optique surviennent chez les enfants. L'incidence de la neurofibromatose de type 1 est plus 
importante chez les patients porteurs de MGNO. La presentation clinique associe volontiers une 
triade classique associant : 

• une perte de vision indolore et devolution lente (voir le chapitre 2, fig. 2-16) ; 

• une atrophie optique ; 

• des vaisseaux de shunts optociliaires. 

Les vaisseaux de shunts optociliaires sont des elements vasculaires preexistants qui se dilatent 
en cas d'obstruction chronique genant l'ecoulement de la circulation sanguine par la veine centrale 
de la retine. Ces vaisseaux de shunts retiniens drainent le sang veineux retinien dans la circulation 
choro'idienne et il serait plus correct de les appeler « vaisseaux collateraux retinochoroidiens ». Ils 
sont presents chez 30 % environ des patients ayant un MGNO, mais ne sont pas specifiques de 
cette tumeur. II est possible d'en retrouver en presence d'un meningiome de l'aile du sphenoide, 
d'un gliome du nerf optique, dune OVCR, ou d'un oedeme papillaire chronique. L'examen de ces 
patients retrouve egalement un DPAR, un deficit du champ visuel caracteristique d'une atteinte 
du nerf optique, une exophtalmie minime ou moderee et de minimes troubles oculomoteurs. Un 
oedeme papillaire peut etre retrouve, surtout si la tumeur s'etend vers l'avant. Le diagnostic est 
confirme par le bilan neuroradiologique (tableau 4-5). 

Les donnees actuelles de la litterature suggerent que la radiotherapie tridimensionnelle, ste- 
reotaxi que fractionnee, constitue le traitement de choix des MGNO. II a ete rapporte que ce traite- 
ment permet d'obtenir une stabilisation ou une amelioration visuelle jusque dans 94,3 % des cas. 
Toutefois, il n'est pas encore clairement etabli si cette radiotherapie doit etre effectuee des que le 
diagnostic est pose, ou s'il faut attendre une croissance tumorale ou une perte progressive de la 
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Figure 4-24 A. Retinophotographie retrouvant une atrophie du nerf optique, avec des vaisseaux 
de shunts optociliaires (collaterals retinochoroTdinennes) visibles sur les meridiens papillaires de 8 
et 12 heures. B. Le scanner retrouve un aspect en « rail de chemin de fer». L elargissement diffus 
du nerf optique intraorbitaire droit s'etend en avant jusqu'au globe oculaire, avec un rehaussement 
du signal de la gaine du nerf optique. C. « Signe de I'anneau » dans le meningiome. Au niveau orbi- 
taire, les coupes coronales de I'lRM retrouvent des gaines presentant un rehaussement de leur 
signal entourant un nerf optique droit plus sombre mais relativement normal. (Parties A, C : reproduit 
de Arnold AC. Optic nerve meningioma. Focal Points : Clinical Modules for Ophthalmologists. San Francisco : 
American Academy of Ophthalmology; 2004, module 7; partie B : remerciements au Dr Steven A. Newman.) 



Tableau 4-5 Manifestations neuroradiologiques du meningiome des gaines du nerf 
optique 

Elargissement tubulaire diffus du nerf optique 

Epaississement de la gaine du nerf optique et rehaussement du signal avec epargne relative du 
nerf optique lui-meme (signe des « rails de chemin de fer » ou des « rails de tramway ») 
Expansion apicale de la tumeur 
Extension extradurale de la tumeur 
Calcification de la gaine du nerf optique sur le scanner 
Hyperostose adjacente sur le scanner 

En IRM ponderee enTI etT2, lesion iso-intense ou legerement hyperintense par rapport au 
cerveau 

Importante prise de contraste au scanner et a I'lRM 


vision. Des complications tardives de la radiotherapie peuvent apparaitre, qu'il s'agisse de retino 
pathie d'irradiation ou de deficits hypophysaires postradiques. 



chapitre 4 : Baisse visuelle : classification et prise en charge • 159 


La realisation de biopsies ou l'ablation de la tumeur sont generalement contre-indiquees car 
elles exposent a un risque majeur d'alteration severe de la vision. Cependant, si la tumeur s'etend au 
niveau intracranien ou, plus rarement, au niveau du planum (jugum) sphenoidal, le risque quelle 
s'etende au nerf optique contralateral peut justifier une exerese chirurgicale, en particulier lorsqu 'il 
existe une baisse d'acuite visuelle severe. De nombreux auteurs conseillent une simple surveillance 
en 1'absence d'atteinte de la fonction visuelle ou si la tumeur ne grossit pas. Les meningiomes des 
gaines du nerf optique sont plus agressifs chez les enfants, aboutissant a une perte plus rapide de 
la vision. Les recidives sont aussi plus frequentes apres traitement. C'est pourquoi la surveillance 
doit etre effectuee avec un rythme plus soutenu chez les enfants et les decisions therapeutiques 
adaptees au contexte. 

Andrews DW, Foroozan R, Yang BP, et al. Fractionated stereotactic radiotherapy for the treatment 
of optic nerve sheath meningiomas : preliminary observations of 33 optic nerves in 30 patients 
with historical comparison to observation with or without prior surgery. Neurosurgery. 2002 ; 

51(4): 890-904. 

Arnold AC. Optic nerve meningioma. Focal Points. Clinical Modules for Ophthalmologists. San 
Francisco : American Academy of Ophthalmology ; 2004, module 7. 

Dutton JJ. Optic nerve sheath meningiomas. Surv Ophthalmol. 1992; 37(3) : 167-183. 

Miller NR. New concepts in the diagnosis and management of optic nerve sheath meningioma. 

/ Neuroophthalmol. 2006 ; 26(3) : 200-208. 

Turbin RE, Thompson CR, Kennerdell JS, Cockerham KP, Kupersmith MJ. A long-term visual out- 
come comparison in patients with optic nerve sheath meningioma managed with observation, sur- 
gery, radiotherapy, or surgery and radiotherapy. Ophthalmology. 2002 ; 109(5) : 890-900. 

Gliome du nerf optique Bien que le gliome du nerf optique (astrocytome pilocytique) soit peu 
frequent (il ne represente qu'environ 1 % des tumeurs intracraniennes), il constitue la tumeur pri- 
mitive la plus frequente du nerf optique. Il existe toujours une controverse quant a savoir si cette 
lesion est une tumeur vraie ou un hamartome. Un gliome n'atteignant qu'un nerf optique isole est 
appele gliome du nerf optique, alors que celui qui atteint le chiasma, avec ou sans extension aux 
nerfs optiques, est appele gliome du chiasma. 

Environ 70 % des gliomes du nerf optique sont detectes au cours de la premiere decennie de 
la vie et 90 % avant la fin de la deuxieme, mais ils peuvent etre retrouves a tout age (fig. 4-25). Il n'y 
a pas de predominance de sexe. Les manifestations revelatrices les plus frequentes sont une exoph- 
talmie (94 %), une perte de vision (87,5 %), une paleur papillaire (59 %), un oedeme papillaire 
(35 %) et un strabisme (27 %). Dans de rares cas, les patients sont asymptomatiques et ne pre- 
sented qu'une atrophie optique isolee. Il peut etre retrouve des vaisseaux de shunts optociliai- 
res au niveau de la papille du cote atteint, meme si ces anomalies sont plus rares qu'en cas de 
meningiome. L'existence d'un DPAR est habituelle en cas de tumeur unilateral ou asymetrique. 
Le deficit du champ visuel est caracteristique dune atteinte du nerf optique (si le patient est assez 
cooperant pour qu'un releve du champ visuel puisse etre realise) et le diagnostic est confirme par 
le bilan neuroradiologique (tableau 4-6). 

Les relations entre le gliome du nerf optique et la neurofibromatose de type 1 (NF1) sont 
encore peu claires. Chez les patients atteints de NF1, l'incidence des gliomes du nerf optique est 
comprise entre 7,8 et 21 %. Chez les patients porteurs d'un gliome du nerf optique, l'incidence de 
la NF1 est comprise entre 10 et 70 %. Cette grande difference d'incidence est probablement liee 
a des biais de recrutement, a des differences dans les taux de detection de la neuro-imagerie et 
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Figure 4-25 A. Scanner orbitaire injecte, coupe axiale, qui retrouve un gliome du nerf optique droit. 
Le nerf optique est elargi et deforme, et presente une discrete image kystique hypodense en son 
centre. La tumeur s'etend en intracranien. B. Au niveau orbitaire, les coupes axiales ponderees en 
T2 de riRM (non injectee) retrouvent un gliome globulaire, elargi et hyperintense au niveau du nerf 
optique droit. C. La coupe coronale ponderee enTI de I'lRM montre un volumineux elargissement 
de la jonction des nerfs optiques et du chiasma. 




aux criteres diagnostiques utilises. De meme, les relations entre la NF1 et revolution du gliome 
ne sont pas claires. Plusieurs auteurs ont suggere que les gliomes du nerf optique observes chez 
des patients atteints de NF1 auraient un meilleur pronostic, mais cette question reste debattue. La 
neurofibromatose est examinee plus en detail au chapitre 14. 

Comme pour les meningiomes des gaines du nerf optique, il n'est pas necessaire d'effectuer 
de biopsie de la tumeur puisque : 


Tableau 4-6 Manifestations neuroradiologiques du gliome du nerf optique 

Elargissement fusiforme ou globuleux du nerf optique 
Epaississement du nerf et de la gaine en rapport avec la tumeur 
Aspect plicature ou en boucle du nerf optique 
Zones hypo-intenses au niveau du nerf optique (espaces kystiques) 

Aspect regulier des bords des gaines (absence d'extension extradurale) 

Absence de calcification ou d'hyperostose au scanner 

En IRM, lesion iso-intense ou legerement hyperintense par rapport au cerveau en ponderation 
enTI, et hyperintense par rapport cerveau en ponderation enT2 
Prise de contraste (au scanner) et rehaussement du signal apres injection de gadolinium 
(a I'lRM) 
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• 1'arrivee de bilans neuroradiologiques en haute resolution a ameliore la fiabilite du 
diagnostic ; 

• une biopsie limitee a la seule gaine du nerf optique peut donner des resultats errones du 
fait de l'existence de reactions a type d'hyperplasie meningee au cours des gliomes du nerf 
optique. Ainsi, un meningiome peut etre evoque a tort; 

• une biopsie du nerf optique lui-meme peut aggraver la perte visuelle ; 

• 1'aspect histopathologique de la tumeur n'est pas necessairement predictif de son 
evolution. 

II n'y a pas de traitement unanimement reconnu du gliome du nerf optique. Une simple sur- 
veillance est indiquee chez les patients dont la vision est relativement preservee et chez lesquels 
1'aspect neuroradiologique de la tumeur reste stable. Chez la plupart des patients, la tumeur reste 
stable ou a une croissance tres lente, etalee sur plusieurs annees, avec parfois une regression spon- 
tanee. La chimiotherapie est en train de devenir le traitement de premiere intention lorsqu 'il existe 
une perte de vision severe a l'examen ou lorsqu 'il est constate des signes de croissance tumorale. Le 
protocole le plus utilise associe du carboplatine et de la vincristine (Oncovin®). D'autres molecu- 
les sont egalement utilisees comme chimiotherapie. L'utilisation de la radiotherapie reste contro- 
versy en raison de ses resultats peu concluants et de son risque de complications potentielles, 
notamment celui de panhypopituitarisme et de retard mental. Une etude, avec un suivi median 
de 97 mois, rapporte des resultats favorables et l'absence d'effet secondaire apres l'utilisation de la 
radiotherapie stereotaxique fractionnee dans le traitement de gliomes du nerf optique. L'exerese 
chirurgicale de la tumeur peut etre indiquee chez les patients ayant une perte visuelle severe et une 
exophtalmie particulierement inesthetique. La chirurgie a ete proposee pour eviter que la tumeur 
ne se propage au chiasma, mais la survenue d'une telle extension reste rare. 

Les gliomes atteignant le chiasma entrainent une perte visuelle bilaterale et une amputation 
bitemporale du champ visuel ou des deficits lies a l'atteinte des deux nerfs optiques. Les papilles 
sont generalement atrophiques des lors que la vision est alteree, mais elles peuvent egalement 
paraitre normales ou (plus rarement) oedemateuses. L'atteinte du tronc cerebral peut etre respon- 
sable d'un nystagmus a bascule ou d'un nystagmus monoculaire evocateur de spasmus nutans. Les 
tumeurs les plus volumineuses peuvent etre a l'origine d'une hydrocephalie obstructive avec une 
augmentation de la PIC, des cephalees et un oedeme papillaire. L'atteinte de 1'hypothalamus peut 
etre responsable d'une puberte precoce ou d'un syndrome diencephalique. 

L'IRM est l'examen le plus adapte pour preciser au mieux l'extension de la tumeur qui per- 
met, avec son caractere evolutif, de guider la prise en charge. Les relations entre gliomes du 
chiasma et NF1 ne sont pas claires. Chez les patients porteurs d'un gliome du chiasma, l'inci- 
dence de la NF1 est comprise entre 14 et 60 %, et 5,7 % des patients atteints de NF1 presentent 
un gliome du chiasma. L'exerese chirurgicale de la tumeur n'est pas indiquee, hormis lorsqu'il 
est possible de resequer chirurgicalement une extension exophytique comprimant le chiasma. La 
survenue d'une hydrocephalie peut necessiter de realiser un geste chirurgical. En dehors de ces 
cas, la surveillance des patients est generalement suffisante. Il faut rechercher des signes de crois- 
sance tumorale, une baisse progressive de l'acuite visuelle ou des complications generates dues a 
l'atteinte cerebrate. De nombreuses tumeurs restent stables pendant des annees. La radiotherapie 
est souvent recommandee dans ces cas, bien que son efficacite soit controversy et qu'elle expose 
a des effets secondaires graves, notamment chez les enfants (par exemple un retard mental, des 
troubles psychiatriques, un retard de croissance, des lesions cerebrales et des tumeurs secondai- 
res). La chimiotherapie, notamment a base de vincristine, d'actinomycine D (Dactinomycine®), 
de nitroso-urees, de carboplatine et d'etoposide, a ete utilisee avec un certain succes et peut retar- 
der le recours a la radiotherapie. 
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Dutton JJ. Gliomas of the anterior visual pathway. Surv Ophthalmol. 1994 ; 38(5) : 427-452. 
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Listernick R, Louis DN, Packer RJ, Gutmann DH. Optic pathway gliomas in children with neuro- 
fibromatosis- 1 : consensus statement from the NF 1 Optic Pathway Glioma Task Force. Ann 
Neurol. 1997; 41(12) : 143-149. 

Packer RJ, Ater J, Allen J, et al. Carboplatin and vincristine chemotherapy for children with newly 
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mented by serial neuroimaging. Arch Ophthalmol. 2001 ; 119(4) : 516-529. 

Les astrocytomes malins sont des tumeurs rares, atteignant les voies optiques anterieures 
et survenant presque toujours a lage adulte. Lage moyen est aux alentours de 60 a 70 ans. Ces 
tumeurs sont un peu plus frequentes chez les hommes (1,3 : 1). La symptomatologie est marquee 
par un debut brutal, douloureux. Les patients se plaignent dune baisse d'acuite visuelle unilate- 
rale ou bilaterale, selon qu'un nerf optique ou le chiasma sont primitivement atteints. Lorsque 
la tumeur est initialement unilateral, l'ceil contralateral est toujours atteint dans les semaines 
suivantes. A l'examen, la papille peut etre normale ou presenter une paleur, mais les tumeurs les 
plus anterieures sont responsables dune occlusion veineuse retinienne et d'un oedeme papillaire 
secondaires a l'obstruction de la veine ceutrale de la retine du nerf optique intraorbitaire. 

L'IRM retrouve generalement un elargissement diffus du tissu nerveux lui-meme, un rehaus- 
sement du signal du nerf optique atteint, du chiasma ou des bandelettes, avec une heterogeneite 
du fait de la presence de kystes au sein de la tumeur. II est parfois note la presence dune extension 
exophytique au sein de la citerne suprasellaire. Histologiquement, les gliomes malins du nerf opti- 
que sont classes parmi les astrocytomes anaplasiques ou les glioblastomes multiformes. 

La perte de la vision est profonde et rapidement progressive. Le traitement est rarement effi- 
cace, bien que la radiotherapie et la chimiotherapie aient ete tentees. La cecite apparait en general 
2 a 4 mois apres les premiers signes visuels. La tumeur est hautement infiltrante et la mort survient 
dans les 6 a 12 mois par extension a 1'hypothalamus et au tronc cerebral. 

Dario A, Iadini A, Cerati M, Marra A. Malignant optic glioma of adulthood. Case report and 
review of the literature. Acta Neurol Scand. 1999 ; 100(5) : 350-353. 

Hoyt WF, Meshel LG, Lessell S, Schatz NJ, Suckling RD. Malignant optic glioma of adulthood. 

Brain. 1973; 96(1): 121-132. 

Millar WS, Tartaglino LM, Sergott RC, Friedman DP, Flanders AE. MR of malignant optic glioma 
of adulthood. AJNR Am J Neuroradiol. 1995; 16(8) : 1673-1676. 


Neuropathie optique toxique et/ou carentielle 

La neuropathie optique liee a une exposition a des toxiques ou a une carence nutritionnelle se 
manifeste de fa^on progressive et l'atteinte y est bilaterale et symetrique. La perte visuelle est indo- 
lore et interesse la vision centrale avec apparition d'un scotome central ou caecocentral. Au stade 
initial, les anomalies ophtalmologiques retrouvees a l'examen peuvent etre discretes et la seule 
anomalie detectable peut etre une diminution minime de la sensibilite retinienne centrale, proche 
du point de fixation a la grille d'Amsler ou lors d'un examen perimetrique testant les 10° centraux. 
Du fait de 1'aggravation progressive de cette neuropathie optique, la diminution de la sensibilite 
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retinienne centrale s'accentue, aboutissant a la survenue d'une baisse d'acuite visuelle, d' anoma- 
lies de la vision des couleurs et a l'apparition d'un scotome central (fig. 4-26). Cette alteration de 
la fonction visuelle peut etre parfois plus rapide. Si 1'intoxication persiste, revolution aboutit a 
une atrophie optique. II est rare de constater la presence d'un oedeme papillaire, que celui-ci soit 
minime ou modere. II faut mettre a part les intoxications par le methanol et l'ethylene glycol dont 
la toxicite est d'action rapide, entrainant une perte visuelle profonde et bilaterale associee a un tres 
important oedeme papillaire. La toxicite de l'amiodarone (Cordarone®) peut egalement se mani- 
fester par une alteration visuelle associee a un oedeme papillaire. Cette atteinte se differencie des 
NOIAN par son debut subaigu, le caractere bilateral, l'existence d'une atteinte diffuse au champ 
visuel et l'absence de deficit altitudinal, et par la lente regression de l'oedeme papillaire au cours des 
mois suivant l'arret du traitement causal. 
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Figure 4-26 Neuropathie optique nutritionnelle chez une femme de 42 ans avec des antecedents 
de quatre resections intestinales chirurgicales, et qui a consulte pour des episodes de flou visuel 
bilateral et des difficultes a reconnaitre les couleurs. L'acuite visuelle est a 3/10 a I'ceil droit et 1/10 
a I'oeil gauche, sans deficit pupillaire afferent. A, B. Les releves du champ visuel retrouvent un sco- 
tome caecocentral gauche et un scotome central relatif droit. C, D. II existe au fond d'ceil une atro- 
phie optique temporale moderee aux deux yeux avec une diminution de I'epaisseur de la couche 
des fibres optiques interpapillo-maculaires. Apres un traitement multivitaminique et des injections 
d'hydroxycobalamine, les anomalies du champ visuel ont completement disparu et l'acuite visuelle 
est revenue a 10/10. (Remerciements au Dr Steven A. Newman.) 




164 • Neuro-ophtalmologie 


Le diagnostic etiologique de ces neuropathies necessite un interrogatoire minutieux a la 
recherche de prises medicamenteuses, d'exposition a d'autres toxiques, dune toxicomanie ou 
dune carence alimentaire. Les medicaments les plus frequemment en cause sont l'ethambutol, 
l'isoniazide, le chloramphenicol, les hydroxyquinoleines, la D-penicillamine, et les chimiotherapies 
anticancereuses dont le cisplatine et la vincristine. Chez 1'enfant, 1'ingestion de plomb peut etre a 
l'origine de neuropathie optique toxique. L'abus d'alcool est probablement responsable dune neu- 
ropathie optique du fait de la malnutrition quelle induit. Les carences alimentaires en vitamine 
B 12 , en acide folique et en thiamine peuvent etre a l'origine dune neuropathie optique, mais la 
nature exacte des carences est difficile a classer dans ce que Ton denomme la « neuropathie optique 
carentielle ». Des neuropathies optiques carentielles epidemiques ont ete observees au cours de 
la Seconde Guerre mondiale et a Cuba en 1992-1993. Le role du tabac est suspecte depuis long- 
temps chez les patients presentant une neuropathie optique, mais les donnees ne permettent pas 
de conclure formellement. 

Etablir le diagnostic peut etre difficile, notamment lorsque les plaintes fonctionnelles des 
patients sont peu precises et qu'il n'existe que peu de signes cliniques ou paracliniques objectifs. II 
est indispensable de realiser un interrogatoire soigneux et detaille des habitudes alimentaires, mais 
les patients peuvent nier l'abus d'alcool et deformer les donnees concernant l'alimentation. Les 
carences vitaminiques specifiques ne sont que rarement objectivees lors d'analyses sanguines. II 
peut etre difficile de retrouver le medicament responsable, en particulier chez les sujets ages ayant 
de multiples traitements. Le diagnostic differentiel doit permettre d'eliminer des maculopathies 
discretes et differentes causes de neuropathies : hereditaires, compressives, demyelinisantes et infil- 
tratives. Dans les cas douteux, on pourra demander une angiographie a la fluoresceine, un bilan 
hematologique de depistage, des tests serologiques, et (rarement) l'analyse du LCR. Un bilan neu- 
roradiologique doit etre realise de faqon systematique pour eliminer une etiologie compressive. 

Le traitement repose sur la suppression de l'agent causal : arret du medicament ou des subs- 
tances toxiques et compensation des carences alimentaires. Le pronostic fonctionnel visuel est 
satisfaisant en 1'absence d'atrophie optique. Neanmoins, cette neuropathie optique n'est pas tou- 
jours reversible. La recuperation visuelle est generalement lente, pouvant prendre plus de 3 a 
9 mois. 

Epidemic optic neuropathy in Cuba : clinical characterization and risk factors. The Cuba 
Neuropathy Field Investigation Team. N Engl J Med. 1995; 333(18) : 1176-1182. 

Kumar A, Sandramouli S, Verma L, Tewari HK, Khosla PK. Ocular ethambutol toxicity : is it 
reversible? / Clin Neuro-Ophthalmol. 1993; 13(1) : 15-17. 

Macaluso DC, Shults WT, Fraunfelder FT. Features of amiodarone-induced optic neuropathy. 

Am J Ophthalmol. 1999; 127(5) : 610-612. 

Rizzo JF III, Lessell S. Tobacco amblyopia. Am J Ophthalmol. 1993; 116(1) : 84-87. 


Neuropathie optique traumatique 

Le nerf optique peut etre endommage lors d'un traumatisme cranien, d'un traumatisme de l'orbite 
ou d'un traumatisme du globe. Une neuropathie optique traumatique directe est la consequence 
d'une avulsion du nerf optique lui-meme ou de lacerations causees par des fragments osseux 
(fig. 4-27) ou par d'autres corps etrangers. Des traumatismes peuvent egalement etre responsa- 
bles de neuropathies optiques compressives secondaires a une hemorragie intraorbitaire ou a une 
hemorragie survenant a l'interieur des gaines meningees du nerf. Une neuropathie optique trau- 
matique indirecte (sans qu'il y ait de traumatisme direct sur le nerf) peut etre la consequence d'un 
traumatisme cranien grave ou relativement mineur, souvent frontal. Cette neuropathie optique 
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Figure 4-27 Scanner cerebral d'un patient de 18 ans ayant subi un grave accident de voiture. II 
a constate une diminution de I'acuite visuelle gauche. Le scanner montre une fracture du canal 
optique gauche avec un fragment osseux (fleche) menagant le nerf optique gauche. L’acuite 
visuelle s'est amelioree apres une chirurgie de decompression transethmoTdale du canal optique. 
(Remerciements au Dr Steven A. Newman.) 

traumatique indirecte est vraisemblablement due a des forces de cisaillement s'appliquant sur le 
nerf optique, et peut-etre sur sa vascularisation, au niveau de sa portion intracanalaire oil il est 
adherent aux parois. Les traumatismes indirects sont les plus frequents et vont etre evoques ci- 
apres. La perte de vision est generalement immediate et souvent severe (24 a 86 % des patients 
n'ont aucune perception lumineuse lors de l'examen). Les signes cutanes, temoignant du trauma- 
tisme, peuvent manquer. II est toujours retrouve un DPAR, bien que la papille puisse etre normale 
initialement et devienne atrophique en 4 a 8 semaines. 

Devant une possible lesion traumatique du nerf optique, il faut realiser un bilan neuroradio- 
logique pour analyser les degats et rechercher des lesions intracraniennes et faciales associees ainsi 
que des corps etrangers intraorbitaires ou un hematome. Un geste neurochirurgical ou chirurgical 
orbitaire peut etre rendu necessaire, mais celui-ci ne modifie pas le pronostic visuel lie a l'atteinte 
du nerf optique. Le traitement de ces neuropathies optiques traumatiques indirectes reste contro- 
versy Bien que les chances de recuperation visuelle soient generalement considerees comme 
limitees, de nombreux articles rapportent un nombre non negligeable de cas au cours desquels 
il a ete possible d'obtenir la recuperation spontanee d'un certain degre de fonction visuelle. Les 
traitements medicamenteux recommandes de ces traumatismes sont dune part la corticotherapie 
intraveineuse a forte dose (pour ses effets anti-inflammatoires et neuroprotecteurs [antiradicaux 
libres]), et d' autre part la decompression transcranienne ou transethmoidale du canal optique. 
L'International Optic Nerve Trauma Study, une etude non randomisee, multicentrique, comparant 
les resultats obtenus apres ces traitements, n'a retrouve aucun benefice clair en faveur ni de l'une ni 
de l'autre ; il n'existe done aucun consensus quant a l'utilisation de ces traitements de fagon isolee 
ou combinee. 

Une etude recente portant sur plus de 10000 victimes de traumatisme cranien a cherche a 
etudier l'interet dune corticotherapie a haute dose par rapport a un placebo au cours dune periode 
de 8 heures suivant le traumatisme. Cette etude a du etre arretee precocement en raison du taux 
significativement plus eleve de mortalite dans le groupe traite par cortico'ides que dans le groupe 
placebo. Cette etude souleve la question de la securite dune corticotherapie a haute dose dans le 
traitement des neuropathies optiques traumatiques, notamment lorsqu'il existe un traumatisme 
cranien significatif. Cependant, il pourrait etre envisage d'utiliser les cortico'ides chez un patient en 
bon etat general, pouvant cooperer et n'ayant aucune autre contre-indication, a condition de l'avoir 
informe de l'absence d'efficacite prouvee. La posologie recommandee varie de 1 g/jour jusqua des 
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megadoses (30 mg/kg en dose de charge). Si la fonction visuelle s'ameliore sous corticotherapie, il 
peut etre envisage, apres 48 heures de traitement intraveineux, de passer a une forme orale et de 
reduire les doses progressivement. En l'absence de reponse a la corticotherapie, la decompression 
chirurgicale du canal optique peut etre discutee. 
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Neuropathie optique ischemique posterieure 

L'atteinte ischemique aigue de la portion retrobulbaire du nerf optique se caracterise par une baisse 
d'acuite visuelle souvent profonde. II existe un DPAR, mais la papille ne presente aucune anomalie 
au stade initial. La neuropathie optique ischemique posterieure (NOIP) est consideree comme 
une entite rare et constitue un diagnostic d'elimination. Elle peut survenir dans trois contextes 
differents ; en perioperatoire (generalement a l'occasion d'interventions portant sur le rachis, de 
chirurgie cardiaque, de neurochirurgie et de chirurgie cervicale), chez des patients arteritiques ou 
porteurs d'autres vascularites, et chez des patients non arteritiques (les facteurs de risque et revo- 
lution clinique sont alors similaires a ceux evoques pour les NOLAN). Les NOIP perioperatoires 
ont fait 1'objet d'etudes minutieuses en raison du nombre croissant d'observations qui les associent 
a la chirurgie du rachis. Afin d'identifier les facteurs de risque, et de reduire ainsi le nombre de cas, 
le registre Postoperative Visual Loss (baisse d'acuite visuelle postoperatoire [BAVPO]) a ete lance 
en 1999. Au sein d'un groupe de 93 patients ayant presente une BAVPO apres une chirurgie du 
rachis, 83 avaient une neuropathie optique ischemique, et 56 de ces 83 patients (67 %) avaient une 
NOIP. Les facteurs de risque identifies ont ete le decubitus ventral peroperatoire, une importante 
depletion sanguine (> 1,0 1, la mediane etant de 2,0 1) et une anesthesie prolongee (>6 heures). Au 
cours de la NOIP perioperatoire, la baisse d'acuite visuelle est plus souvent bilaterale et profonde. 
En l'absence d'antecedents chirurgicaux, de traumatisme avec une hypovolemie importante, d'hy- 
potension ou d'hemorragie, il faut rechercher avec attention des arguments cliniques et paracli- 
niques (resultats de bilan sanguins) en faveur d'une arterite a cellules geantes. Lorsque celle-ci 
est confirmee, une corticotherapie a haute dose est preconisee. Les possibilites de recuperation 
fonctionnelle visuelle sont peu importantes en cas de NOIP. 

Buono LM, Foroozan R. Perioperative posterior ischemic optic neuropathy ; review of the litera- 
ture. Surv Ophthalmol. 2005; 50(1) : 15-26. 
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Sadda SR, Nee M, Miller NR, Biousse V, Newman NJ, Kouzis A. Clinical spectrum of posterior 
ischemic optic neuropathy. Am J Ophthalmol. 2001 ; 132(5) : 743-750. 

Neuropathie optique infiltrative 

L'infiltration du nerf optique par des cellules tumorales ou inflammatoires est responsable dune 
baisse d'acuite visuelle progressive souvent severe. L'alteration de la vision evolue pendant plu- 
sieurs jours ou semaines, avec ou sans atteinte d'autres nerfs craniens et souvent dans un contexte 
de cephalees. L' atteinte du nerf optique, uni- ou bilaterale, peut etre la premiere manifestation 
dune affection systemique. Lorsque l'infiltration est retrobulbaire, la papille peut sembler initia- 
lement normale ; ainsi, en presence dune perte severe et progressive de la vision sans anomalie 
papillaire, il faut evoquer la possibility dune infiltration du nerf optique. Lorsque l'infiltration 
cellulaire entraine une atteinte de la papille, cette derniere prend un aspect saillant, different de 
celui observe lors d'un simple oedeme papillaire. Les etiologies les plus frequentes d'infiltration du 
nerf optique sont les gliomes du nerf optique ou du chiasma, les leucemies, les lymphomes et des 
pathologies inflammatoires granulomateuses comme la sarcoidose, la syphilis, la tuberculose et 
les infections fongiques. Les metastases du nerf optique sont rares et compliquent generalement 
des cancers du sein ou du poumon. Une infiltration carcinomateuse des meninges de la base du 
crane peut s'etendre progressivement a plusieurs nerfs craniens, y compris aux nerfs optiques, qui 
sont concernes par ce processus dans 15 a 40 % des cas. Le debut de cette atteinte peut preceder, 
coincider ou suivre le diagnostic de la tumeur maligne sous-jacente. 

La prise en charge d'un patient chez lequel il est evoque une possible neuropathie optique 
infiltrative necessite un bilan neuroradiologique (afin d'eliminer une lesion compressive et de 
confirmer l'infiltration du parenchyme nerveux ou des gaines meningees), une analyse du LCS 
(a la recherche de cellules neoplasiques ou inflammatoires et d'une hyperproteinorachie), et des 
tests de depistage des pathologies myeloproliferatives, inflammatoires ou infectieuses precedem- 
ment evoquees. L'IRM cerebrale et des orbites (avec des sequences en suppression de graisse et 
apres injection de gadolinium) permet d'objectiver l'infiltration du nerf optique. Elle peut retrou- 
ver un epaississement diffus et une augmentation de signal de la dure-mere et de l'espace sous-ara- 
chnoidien des regions atteintes, y compris au niveau des gaines du nerf optique ; mais ces anomalies 
radiologiques peuvent manquer au stade initial. De meme, l'analyse du LCS peut detecter la pre- 
sence de cellules malignes et d'une hyperproteinorachie, mais la premiere ponction lombaire peut 
etre normale ; c'est pourquoi il faut discuter de l'interet de repeter ces examens. Il est essentiel de 
disposer d'un diagnostic correct de l'affection causale puisque : 

• la mise en evidence d'une tumeur maligne ou d'une maladie systemique associee peut 
modifier le pronostic vital ; 

• en cas de tumeurs malignes, la radiotherapie palliative peut considerablement ameliorer 
la fonction visuelle, meme si le pronostic vital a long terme reste mediocre. La mediane de 
survie d'une carcinomatose meningee est comprise entre 4 et 9 semaines, malgre un traite- 
ment agressif. Seuls quelques patients ont une duree de vie depassant 1 an ; 

• en cas de pathologie infectieuse ou inflammatoire, l'antibiotherapie ou la corticotherapie 
peuvent partiellement faire regresser 1'atteinte du nerf optique et stabiliser l'etat general. 
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Atrophie optique 

L'association dune baisse d'acuite visuelle, d'un DPAR et dune atrophie optique n'a rien de spe- 
cifique et peut s'observer a la phase chronique de n'importe laquelle des neuropathies optiques 
decrites plus haut. Lorsque l'anamnese et les signes cliniques associes ne permettent pas de retrou- 
ver une cause precise a cette atrophie optique, il faut entreprendre des examens du nerf optique et 
des examens generaux afin de retrouver une etiologie et plus particulierement une cause curable. 
La mesure de l'acuite visuelle, l'etude du sens chromatique et le releve de la perimetrie quantitative 
permettent d'effectuer revaluation fonctionnelle du nerf optique. L' aspect et le degre d' atrophie 
de la papille sont documentes a l'aide de retinophotographies, de preference stereoscopiques, qui 
permettront de detecter de minimes changements subtils de presentation au cours du temps. La 
place et l'interet de la tomographie en coherence optique dans revaluation et le suivi dune atrophie 
optique sont encore en cours devaluation. 

Des lors qu'il n'a pas ete retrouve d'etiologie evidente, il est toujours justifie de pratiquer un 
bilan neuroradiologique, de preference une IRM cerebrale et orbitaire comportant des sequences 
avec injection de gadolinium et des sequences en suppression de graisse. Dans une etude portant sur 
98 adultes presentant une atrophie optique isolee, une lesion compressive a ete mise en evidence 
dans 20 % des cas. Le depistage de la syphilis, la recherche de carences en vitamine B 12 ou en folates, 
la recherche dune vascularite ou dune sarcoidose et la detection dune intoxication par les metaux 
lourds sont des examens peu informatifs en l'absence d'antecedents ou d'anomalies cliniques evoca- 
trices. Cependant, un Man biologique doit etre demande en fonction des antecedents et des donnees 
cliniques. Si les resultats de ce premier Man sont negatifs, une simple surveillance est suffisante. 
Toutefois, en cas d'aggravation de la fonction visuelle, ou si des nouvelles anomalies apparaissent, il 
faut repeter le bilan initial ou le completer en ayant recours a des examens supplementaires. 

Lee AG, Chau FY, Golnik KC, Kardon RH, Wall M. The diagnostic yield of the evaluation for 
isolated unexplained optic atrophy. Ophthalmology. 2005 ; 1 12(5) : 757-759. 


Lesions chiasmatiques 

En raison de la separation des faisceaux des fibres de la retine nasale et temporale au niveau du 
chiasma, les lesions chiasmatiques et retrochiasmatiques sont responsables d'amputations campi- 
metriques qui respectent le meridien vertical. Une atteinte du chiasma optique realise classique- 
ment une hemianopsie bitemporale. 

D iff e rents aspects des deficits bitemporaux du champ visuel 
Chiasma anterieur 

Les lesions qui retentissent sur un nerf optique au niveau de sa jonction avec le chiasma optique 
sont responsables d'un syndrome chiasmatique anterieur. Celui-ci associe une baisse de l'acuite 
visuelle centrale et un deficit du champ visuel central au niveau d'un ceil et un deficit temporal 
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superieur au niveau de l'oeil contralateral du fait de la combinaison de 1'atteinte d'un nerf optique 
et de la compression de la portion anterieure du chiasma optique (le terme de « syndrome de 
jonction» se refere a la jonction d'un nerf optique au chiasma) (fig. 4-28). La correlation entre 



Figure 4-28 A. Releve d'un champ visuel de Goldmann et d'une perimetrie automatisee 30-2 de 
Humphrey (encadres). Noter I'existence d'un scotome central de l'oeil gauche et d'une encoche 
temporale superieure de l'oeil droit. B, C. Coupes en IRM de 3 mm d'epaisseur ponderees enTI 
(TR = 650 ms,TE = 14 ms) apres injection. B. Coupe coronale en avant du chiasma optique retrou- 
vant une tumeur comprimant la portion prechiasmatique du nerf optique gauche (fleche longue), 
mais pas le nerf optique droit ( fleche courte). C. Coupe coronale au niveau du chiasma : il existe 
un minime deplacement rostral ( fleche ) du chiasma optique mais sans effet de masse notable. 
(Reproduit avec I'autorisation de Karanjia N, Jacobson DM. Compression of the prechiasmal optic nerve produ- 
ces a junctional scotoma. Am J Ophthalmol. 1999; 128(2) : 256-258. 1999 Elsevier Inc.) 
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ce syndrome clinique et le genou de Wilbrand (boucle anterieure de fibres optiques decussant au 
niveau du nerf optique contralateral) est discutee. Dans de rares cas, une tumeur peut comprimer 
les fibres nasales du nerf optique intracranien qui vont decusser au niveau de Tangle anterieur du 
chiasma. Une telle compression provoque une hemianopsie temporale qui respecte le meridien 
vertical, sans aucune atteinte du champ visuel contralateral. 

Chiasma moyen 

Les lesions provoquant une atteinte du corps du chiasma entrainent une hemianopsie bitemporale 
relative ou absolue avec ou sans retentissement sur Tacuite visuelle (fig. 4-29). 



C 

Figure 4-29 A, B. Champ visuel d'un patient porteur d'une tumeur de I'hypophyse. II existe une 
amputation bitemporale predominant en superieur s'arretant le long de la ligne mediane verticale. 
C. IRM, coupe coronale ponderee enTI, qui visualise une masse intrasellaire en hypersignal pre- 
sentant des extensions au niveau de la citerne suprasellaire, comprimant et deplagant vers le haut 
le chiasma ( fleche ). (Parties A, B : remerciements au Dr Steven A. Newman; partie C : remerciements au 
Dr Sophia M. Chung.) 
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Chiasma posterieur 

Les lesions du chiasma posterieur peuvent ne comprimer que les fibres provenant de la region 
maculaire, a l'origine dune hemianopsie bitemporale centrale respectant le meridien vertical. 

Horton JC. Wilbrand's knee of the primate optic chiasm is an artifact of monocular enucleation. 

Trans Am Ophthalmol Soc. 1997 ; 95 : 579-609. 


Lesions parasellaires a retentissement chiasmatique 

Les lesions parasellaires avec un retentissement chiasmatique, par compression ou par infiltration 
locoregionale, sont responsables dune baisse d'acuite visuelle lentement progressive, bilaterale 
mais volontiers asymetrique. L'atteinte du champ visuel debute au niveau de la peripherie (tempo- 
rale). En cas d'atteinte bilaterale du champ visuel, il faut analyser soigneusement les releves campi- 
metriques afin de confirmer que les deficits respectent le meridien vertical, notamment si ceux-ci 
sont localises en superieur. II est possible de retrouver n'importe lequel des aspects d'amputation 
precedemment decrits dans le cadre dune atteinte bitemporale du champ visuel. L'atteinte d'un 
nerf optique peut etre responsable dune perte de vision centrale, avec une baisse d'acuite visuelle, 
une dyschromatopsie et un DPAR du meme cote. Un deficit campimetrique nettement asymetri- 
que, sans lesion directe du nerf optique peut egalement causer un DPAR. 

En presence d'un syndrome chiasmatique, les papilles peuvent avoir un aspect strictement 
normal au debut, y compris en cas d'amputation importante du champ visuel. Plus frequemment, 
l'examen ophtalmologique va retrouver de discrets signes en faveur d'une neuropathie optique, tels 
qu'une perte des fibres optiques peripapillaires et une discrete paleur du disque. Lorsque l'atteinte 
est plus avancee, on retrouve une atrophie optique typique, interessant le secteur temporal de la 
papille correspondant au faisceau interpapillo-maculaire ainsi que les fibres nasales (aboutissant a 
une atrophie en bande). L'excavation papillaire peut etre elargie. La plupart des tumeurs responsa- 
bles d'un tel syndrome chiasmatique ne sont pas responsables d'une augmentation de la PIC et ne 
s'accompagnent done pas d'oedeme papillaire. 

Les lesions responsables d'un syndrome chiasmatique les plus frequemment retrouvees sont 
les adenomes hypophysaires (voir fig. 4-29), les meningiomes parasellaires, les craniopharyngiomes 
(fig. 4-30), les anevrismes parasellaires de la carotide interne et les gliomes du chiasma. Parmi les 
causes rares, il faut citer les pathologies inflammatoires (sarcoidose, SEP), les traumatismes fron- 
taux avec contusion chiasmatique ainsi que d'autres tumeurs du SNC responsables d'une compres- 
sion chiasmatique posterieure par dilatation du troisieme ventricule. 

L'adenome hypophysaire est l'etiologie la plus frequente des compressions chiasmatiques et peut 
survenir chez l'adulte a tout age, mais il est rare chez l'enfant. Les tumeurs non secretantes se manifes- 
tent generalement par une perte de vision apres avoir atteint une taille relativement importante sans 
qu'il existe d'autres symptomes cliniques. Les adenomes secretants sont souvent detectes avant qu'il y 
ait un retentissement visuel, en raison de la survenue de symptomes generaux lies a l'hypersecretion 
hormonale. Il faut mettre a part les adenomes a prolactine qui constituent, chez les hommes, une 
exception a cette regie, puisque les signes cliniques generaux, a types de diminution de la libido et 
d'impuissance, sont souvent signales tardivement. Les tumeurs hypophysaires peuvent augmenter 
de volume pendant la grossesse et entrainer une compression chiasmatique. Une hemorragie aigue 
au sein d'une tumeur hypophysaire ou son infarcissement, connus sous le nom d 'apoplexie hypophy- 
saire, sont des accidents potentiellement mortels reveles par des cephalees importantes, des nausees 
et des troubles de la conscience, et souvent accompagnes de diplopie, de baisse de vision ou d'ampu- 
tation du champ visuel (fig. 4-31). L'envahissement brutal d'un sinus caverneux par la tumeur peut 
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Figure 4-30 Patient porteur d'un craniopharyngiome envahissant la citerne suprasellaire et com- 
primant le chiasma par sa face superieure. A, B. Les champs visuels retrouvent des amputations 
bilaterales temporales inferieures respectant la ligne mediane verticale. C. La TDM, coupe axiale 
non injectee, retrouve une masse kystique presentant des calcifications peripheriques ( fleches ) au 
niveau de la citerne suprasellaire. D. L'IRM, coupe axiale injectee, montre la meme masse kystique 
( fleche ). ( Parties A, B : remerciements au Dr Steven A. Newman; parties C, D : remerciements au Dr Sophia 
M. Chung.) 


provoquer une compression des nerfs craniens III, IV, V et VI, l'atteinte du III etant la plus frequente. 
L'extension superieure de l'adenome se manifeste par une amputation du champ visuel, mais elle peut 
entrainer une atteinte de la vision centrale pouvant aller jusqua une absence de perception lumineuse. 
Une hemorragie sous-arachno’idienne entraine l'apparition d'un tableau clinique bruyant, associant 
notamment des troubles de la conscience et un vasospasme a l'origine d'AVC secondaires. Les ano- 
malies endocriniennes aigues sont responsables de nombreuses complications generates, notamment 
dune crise d'insuffisance surrenalienne aigue. Par consequent, il est important de diagnostiquer 
precocement une apoplexie hypophysaire afln de pouvoir debuter le traitement en urgence. Ce trai- 
tement repose sur la corticotherapie immediate, la decompression chirurgicale de la selle turcique et 
une reanimation adaptee au cas par cas. Certains auteurs recommandent un traitement conservateur 
en l'absence de signes neuro-ophtalmologiques ou si ceux-ci restent peu importants. 

Les meningiomes parasellaires surviennent plus souvent chez des femmes dage moyen. Ils se 
developpent volontiers au niveau du tubercule de la selle turcique, du planum sphenoidal ou au 
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Figure 4-31 Neuropathie optique compressive aigue dans une apoplexie hypophysaire. Les cou- 
pes coronale (A) et sagittale (B) de I'lRM retrouvent une volumineuse tumeur hypophysaire avec 
une extension suprasellaire. L'aspect heterogene de la tumeur correspond a la presence d'une 
hemorragie et d'un infarctus. (Remerciements au Dr Steven A. Newman.) 

niveau des clinoides, et sont souvent responsables d'une perte visuelle bitemporale asymetrique. 
Les meningiomes parasellaires peuvent augmenter de volume pendant la grossesse et entrainer 
une compression chiasmatique. 

Les craniopharyngiomes sont frequents chez les enfants, mais ils peuvent etre retrouves a tout 
age, avec un second pic de frequence a lage adulte. Du fait de leur frequent developpement vers 
le haut, ces tumeurs produisent le plus souvent une amputation bitemporale inferieure du champ 
visuel (voir fig. 4-30), surtout lorsque le chiasma est en position tres anterieure. 

Les anevrismes de l'artere carotide interne, notamment ceux de la region supraclinoidienne, 
peuvent etre a l'origine d'un syndrome chiasmatique tres asymetrique, avec une compression du 
nerf optique du cote de l'anevrisme. 

Les gliomes du chiasma (decrits plus en detail precedemment) sont le plus souvent diagnos- 
tiques chez l'enfant. II s'agit de tumeurs infiltrantes qui entrainent des amputations complexes du 
champ visuel ne se limitant pas a l'atteinte des faisceaux croises. II est decrit des deficits du champ 
visuel lies a une atteinte des deux nerfs optiques, predominant en temporal, mais souvent plus 
diffus et ne respectant pas le meridien vertical. Les gliomes du chiasma sont presque toujours a 
l'origine d'une baisse de l'acuite visuelle centrale. 

Le traitement des tumeurs parasellaires est complexe et depend de lage du patient, de la nature, 
de la localisation et de l'etendue de la tumeur, d'une eventuelle activite hormonale et de la gravite 
des symptomes. Les options therapeutiques comprennent la surveillance simple, la chirurgie (par 
voie frontale ou transsphenoidale), un traitement medical (principalement la bromocriptine ou la 
cabergoline pour les adenomes hypophysaires a prolactine secretants), et l'irradiation (en premiere 
intention ou comme traitement adjuvant des tumeurs ne pouvant pas etre resequees en totalite). La 
recuperation visuelle apres resection chirurgicale de la tumeur et decompression des voies visuelles 
anterieures est generalement rapide (['amelioration debute dans les 24 heures) et peut etre impor- 
tante, meme lorsque la baisse d'acuite visuelle etait initialement profonde. Les effets du traitement 
medical des adenomes hypophysaires sont plus lents a apparaitre, pouvant etre retardes de quelques 
jours ou quelques semaines. Mais ce traitement medical permet egalement d'obtenir, chez les patients 
repondeurs, une reduction du volume de la tumeur et une amelioration de la fonction visuelle. Le 
role de l'ophtalmologiste dans la prise en charge des tumeurs parasellaires est essentiel, puisque le 
premier signe de recidive peut etre limite a une alteration visuelle. Une surveillance du champ et de 
l'acuite visuelle doit done etre effectuee tous les 2 ou 3 mois apres le traitement, puis, par la suite, a des 
intervalles compris entre 6 et 12 mois selon revolution. L'acuite visuelle et le champ visuel doivent etre 
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controles plus frequemment (parfois immediatement si necessaire) lorsque le patient se plaint dune 
modification de sa vision. II est essentiel d'effectuer des bilans neuroradiologiques reguliers. 

La survenue d'un deficit visuel retarde apres traitement de lesions parasellaires doit faire evoquer : 

• une recidive tumorale ; 

• une radionecrose tardive du chiasma ou des nerfs optiques ; 

• une deformation chiasmatique causee par des adherences ou secondaire a une selle turci- 
que vide avec descente et traction sur le chiasma ; 

• une compression chiasmatique par le comblement peroperatoire de la selle avec de la 
graisse. 

Le bilan neuroradiologique permet de differencier efficacement ces entites et de guider la 
prise en charge ulterieure. 
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Lesions retrochiasmatiques 

Les fibres croisees nasales de l'ceil contralateral et les fibres temporales directes de l'oeil ipsilate- 
ral sont reunies dans la portion retrochiasmatique des voies optiques (constitute par le tractus 
optique, le corps genouille lateral et les radiations optiques dans les lobes temporal, parietal et 
occipital) (voir chapitre 1). Les lesions de cette portion des voies optiques entrainent des ampu- 
tations homonymes du champ visuel qui respectent le meridien vertical. Tout au long de ce trajet 
anteroposterieur, les fibres provenant de regions correspondantes de la retine de chaque oeil ten- 
dent a se rapprocher de plus en plus. D'un point de vue historique, les auteurs croyaient que les 
lesions anterieures etaient responsables d'amputations dissemblables ( non congruentes) des hemi- 
champs homonymes correspondants, alors que les lesions plus posterieures donnaient des ampu- 
tations d'autant plus superposables ( congruentes ) qu'elles etaient plus proches des lobes occipitaux. 
Cependant, cette « regie » concernant la congruence a recemment ete remise en question. Sur une 
serie de 538 patients, il a ete observe que 59 % des lesions des radiations optiques et 50 % des 
lesions des tractus optiques sont a l'origine d'amputations hemianopsiques laterales homonymes 
congruentes. Par consequent, meme s 'il est possible de prevoir de maniere fiable qu'une hemia- 
nopsie homonyme tres congruente est due a une atteinte occipitale, il n'est pas possible d'exclure 
une atteinte plus anterieure. Une lesion suffisamment severe pour entrainer une amputation 
hemianopsique totale peut etre localisee en n'importe quelle portion de la voie optique retro- 
chiasmatique; c'est pourquoi ce type d'amputation du champ visuel ne permet pas de localiser les 
lesions depuis le chiasma jusqu'au cortex occipital. 

L'AVC est la cause la plus frequente d'hemianopsie homonyme, suivie des lesions cerebrales 
traumatiques et tumorales. 
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Kedar S, Zhang X, Lynn Mf, Newman NJ, Biousse V. Congruency in homonymous hemianopia. 
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correlations in 904 cases. Neurology. 2006; 66(6) : 906-910. 


Tractus optique 

L'atteinte d'un tractus optique tend a creer une amputation homonyme non congruente dans 
l'hemichamp contralateral a la lesion (fig. 4-32). Les lesions du tractus optique sont le plus sou- 
vent dues a des tumeurs, mais les anevrismes constituent egalement une etiologie relativement 
frequente des atteintes de cette portion des voies optiques. Les lesions inflammatoires ne sont 
retrouvees qu'occasionnellement. Enfin, les lesions ischemiques du tractus optique sont rares, mais 
elles peuvent suivre une lesion chirurgicale de l'artere choroidienne anterieure. Puisque les fibres 
atteintes sont les axones des premiers neurones des voies optiques (cellules ganglionnaires de la 
retine), l'amputation hemianopsique homonyme non congruente du champ visuel s'accompagne 
d'autres anomalies qui constituent le syndrome du tractus optique : 

• atrophie de la couche des fibres optiques retiniennes homonymes et de la papille. Puisque 
les fibres croisees de l'ceil contralateral passent au niveau du tractus optique, l'atrophie de 
ces fibres retiniennes (qui sont en nasal de la macula) interesse le faisceau interpapillo- 
maculaire et les fibres nasales de l'ceil contralateral a la lesion. II se developpe done une 
atrophie portant sur la portion correspondante, nasale et temporale, de la papille (atrophie 
en «bande» ou en «noeud papillon») (voir chapitre 1, fig. 1-18). Au niveau de l'ceil ipsila- 
teral, l'atrophie ne concerne que les faisceaux arques temporaux qui rejoignent la papille au 
niveau de ses poles superieur et inferieur ; 

• discret DPAR de I'oeil controlateral. L'asymetrie est liee au nombre plus important de fibres 
pupillaires croisees que de fibres pupillaires directes au niveau du tractus optique. II en 
resulte une atteinte d'un plus grand nombre de fibres pupillaires provenant de I'oeil contra- 
lateral lors d'une lesion du tractus. 

Newman SA, Miller NR. Optic tract syndrome : neuro-ophthalmologic considerations. 

Arch Ophthalmol. 1983; 101(8) : 1241-1250. 

Savino PJ, Paris M, Schatz NJ, Orr LS, Corbett JJ. Optic tract syndrome. A review of 21 patients. 

Arch Ophthalmol. 1978; 96(4) : 656-663. 


Corps genicule lateral 

Le corps genicule (ou genouille) lateral (CGL) est une structure hautement organisee en couches reti- 
notopiques. Les lesions peuvent done donner des anomalies du champ visuel ayant une grande valeur 
localisatrice. Une amputation sectorielle horizontale tres congruente est secondaire a une thrombose 
de l'artere choroidienne posterolaterale, branche de l'artere cerebrale posterieure. Une amputation 
homonyme des quadrants superieur et inferieur avec preservation d'un coin horizontal (encore appe- 
lee « quadruple amputation sectorielle*) peut etre observee en cas de thrombose de l'artere choroi- 
dienne anterieure, branche de l'artere cerebrale moyenne (fig. 4-33; voir chapitre 1, fig. 1-11). Ces 
anomalies du champ visuel respectent le meridien vertical, contrairement a celles retrouvees en cas de 
glaucome. II est egalement possible de retrouver des hemianopsies homonymes non congruentes par 
atteinte du CGL. Enfin, il a ete rapporte des atrophies optiques sectorielles lors d'atteintes du CGL, et, 
dans de rares cas, des lesions bilaterales du CGL peuvent etre responsables de cecite. 
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Figure 4-32 Nevrite chiasmatique. Une femme de 40 ans se plaint de I 'apparition brutale d'ano- 
malies dans son champ visuel gauche. L'acuite visuelle est de 10/10 a I'ceil droit et de 8/10 a I'ceil 
gauche. II n'existe pas d'anomalie du jeu pupillaire ni de la vision des couleurs. L'examen du fond 
d'ceil est sans particularity a chaque ceil. A. Releve du champ visuel objectivant une hemianopsie 
homonyme gauche non congruente. Les coupes IRM en ponderation T1 apres injection de gadoli- 
nium retrouvent (B) le rehaussement et I'augmentation de volume (fleche) du cote droit du chiasma 
et (C) le rehaussement de la bandelette optique droite ( fleches ). (Reproduit de Kline LB, Foroozan R, 
eds. Optic Nerve Disorders. 2nd ed. Ophthalmology Monograph 10. New York : Oxford University Press, in coo- 
peration with the American Academy of Ophthalmology ; 2007 : 75.) 


Borruat FX, Maeder P. Sectoranopia after head trauma : evidence of lateral geniculate body lesion 
on MRI. Neurology. 1995 ; 45(3 Pt 1) : 590-592. 

Frisen L. Quadruple sectoranopia and sectorial optic atrophy : a syndrome of the distal anterior 
choroidal artery. / Neurol Neurosurg Psychiatry. 1979 ; 42(7) : 590-594. 
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Figure 4-33 Anomalies du champ visuel liees a des lesions du corps genicule lateral. Les 
releves d'un champ visuel automatise retrouvent (A) une amputation sectorielle centrale 
homonyme en coin due a I'occlusion de I'artere choroTdienne posterolaterale, et (B) une ampu- 
tation homonyme superieure et inferieure avec preservation d'une bande horizontale resultant 
de I'occlusion de I'artere choroTdienne anterieure. (Reproduit avec I'autorisation de Trobe JD. The 
Neurology of Vision. Contemporary Neurology Series. Oxford : Oxford University Press, 2001 : 130.) 


Frisen L, Holmegaard L, Rosencrantz M. Sectorial optic atrophy and homonymous, horizontal secto- 
ranopia:a lateral choroidal artery syndrome ? / Neurol Neurosurg Psychiatry. 1978; 

41(4) : 374-380. 

Luco C, Hoppe A, Schweitzer M, Vicuna X, Fantin A. Visual field defects in vascular lesions of the 
lateral geniculate body . J Neurol Neurosurg Psychiatry. 1992; 55(1) : 12-15. 


Lobe temporal 

A partir du CGL, les fibres visuelles inferieures se dirigent vers l'avant au niveau de la boucle de 
Meyer dans le lobe temporal (a environ 2,5 cm de l'extremite anterieure du lobe temporal). Les 
fibres superieures ont un trajet plus rectiligne dirige vers l'arriere, dans le lobe parietal. Les lesions 
qui interessent la boucle de Meyer peuvent ainsi etre responsables d'une quadranopsie homo- 
nyme superieure non congruente controlaterale a la lesion, epargnant le point de fixation (encore 
appelee deficit en «tarte dans le ciel») (fig. 4-34). Les lesions du lobe temporal situees en avant 
de la boucle de Meyer n'entrainent aucune atteinte du champ visuel. Lorsqu'elles interessent les 
radiations optiques en arriere de cette boucle de Meyer, elles provoquent une hemianopsie homo- 
nyme qui setend vers le bas. 
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Figure 4-34 Champ visuel apres une lobectomie partielle temporale gauche pour des crises comi- 
tiales A. Les releves de champs visuels de Goldmann retrouvent une quadranopsie superieure 
homonyme droite a predominance peripherique epargnant le point de fixation. B. La perimetrie 
automatisee Humphrey 30° centraux ne detecte qu'une minime partie des anomalies campimetri- 
ques. (Remerciements au Dr Steven A. Newman.) 


Les tumeurs developpees au sein du lobe temporal sont volontiers responsables d'amputations 
du champ visuel (voir chapitre 3, fig. 3-7). Bien que le type d'atteinte du champ puisse etre carac- 
teristique et correspondre aux descriptions precedentes, certaines tumeurs volumineuses causent 
une amputation homonyme aspecifique et seuls les symptomes neurologiques associes vont per- 
mettre de le localiser. Ces symptomes neurologiques sont constitues de crises comitiales, y compris 
olfactives, et d'hallucinations visuelles construites. L'ablation chirurgicale des foyers comitiaux 
focaux au sein du lobe temporal peut entrainer des anomalies sequellaires du champ visuel. 

Lobe parietal 

En cas de lesion du lobe parietal, les fibres superieures ont tendance a etre lesees en premier, 
entrainant une hemianopsie inferieure homonyme controlaterale. Bien que les deficits predomi- 
nent en inferieur, les lesions les plus etendues peuvent egalement interesser le champ visuel supe- 
rieur. Ces lesions du lobe parietal sont generalement la consequence d'un AVC. Les syndromes 
lies a l'atteinte du lobe parietal comportent une symptomatologie neurologique riche associant, en 
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plus des anomalies du champ visuel, des troubles de la perception (agnosies) et une apraxie. Les 
atteintes du lobe parietal dominant sont responsables du syndrome de Gerstmann qui associe une 
acalculie, une agraphie, une agnosie digitale et une confusion gauche-droite. 

L'atteinte des voies oculomotrices de la poursuite, qui convergent dans la portion posterieure 
du lobe parietal (pres des radiations optiques), peut entrainer des perturbations du nystagmus 
optocinetique (NOC). II est possible de declencher une reponse anormale du NOC en depla^ant la 
cible vers le cote lese. Ce mouvement met normalement en jeu les voies ipsilaterales de la poursuite 
qui, dans ce cas, sont lesees. C'est pourquoi la reponse du NOC est d'amplitude diminuee lorsque 
la cible se deplace vers le cote lese chez un patient presentant une hemianopsie homonyme due a 
une atteinte du lobe parietal, alors qu'elle est normale en cas d'hemianopsie homonyme secondaire 
a une lesion du tractus optique ou lobe occipital. 

II a ete suggere que cette anomalie du NOC pourrait orienter vers une tumeur plutot que 
vers une atteinte vasculaire. Cependant, il est plus probable qu'elle soit liee a l'etendue de la lesion. 
L'asymetrie dans la reponse du systeme des poursuites est en faveur de l'atteinte des regions V5 ou 
MT ; de fait, en presence d'une hemianopsie homonyme, il faudrait penser a tester le NOC, qui est 
rarement anormal en cas de lesion du lobe occipital. 

Lobe occipital 

Au fur et a mesure que les fibres se rapprochent du lobe occipital, leur congruence devient de plus 
en plus importante. Les fibres centrales se separent des fibres peripheriques pour se diriger vers le 
pole occipital, les fibres restantes gagnant le cortex occipital antero-interne. En raison du nombre 
plus important de fibres croisees que de fibres directes, une partie des fibres provenant de la peri- 
pherie retinienne nasale et se dirigeant vers la region antero-interne n'ont aucun faisceau de fibres 
directes correspondant. Ces fibres proviennent du « croissant temporal » (encore appele en fran- 
^ais croissant de la demi-lune) strictement monoculaire, situe en extreme peripherie du champ 
visuel (entre 60° et 90°). Les fibres cheminent dans le cortex occipital au-dessus et au-dessous 
de la scissure calcarine. Ainsi, les anomalies du champ visuel secondaires a des lesions d'un lobe 
occipital sont localisees a l'hemichamp contralateral. Elies peuvent se presenter selon les schemas 
suivants : 

• hemianopsie homonyme congruente, avec possible epargne du point de fixation 
(fig. 4-35) ; 

• atteinte bilaterale du lobe occipital avec preservation de son pole posterieur. Il peut exister 
une epargne de la projection maculaire (ou preservation d'un Hot central du champ visuel) 
de taille differente dans chaque hemichamp, et un aspect en « trou de serrure » avec preser- 
vation d'une encoche de vision le long du meridien vertical ; 

• lesion hemianopique homonyme n'interessant que le point de fixation (scotome hemiano- 
pique homonyme) (fig. 4-36) ; 

• alteration ne portant que sur le croissant de la demi-lune ou amputation homonyme epar- 
gnant le croissant de la demi-lune (fig. 4-37) au niveau de l'oeil contralateral a la lesion (cet 
aspect n'est detecte que lorsque la peripherie temporale comprise entre 60° et 90° est testee 
a l'aide d'un perimetre de Goldmann) ; 

• amputation altitudinale bilaterale ou amputation en damier liee a une separation des fibres 
superieures/inferieures dans les atteintes bilaterales incompletes d'hemichamps homony- 
mes (par exemple, quadranopsies homonymes superieure droite et inferieure gauche). 

La plupart des atteintes du lobe occipital vues en ophtalmologie sont secondaires a un AVC 
et n'entrainent pas d'autres symptomes neurologiques. Ces deficits ont ete decrits precedemment, 
mais plusieurs aspects cliniques specifiques sont particulierement importants en routine. 
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Figure 4-35 Infarctus du lobe occipital. A, B. Les champs visuels retrouvent une hemianopsie 
laterale homonyme droite congruente respectant le meridien vertical et epargnant le point de fixa- 
tion. C. La coupe axiale de I'lRM ponderee enT2 visualise un accident vasculaire cerebral parieto- 
occipital gauche ( fleches ) respectant la pointe occipitale. (Parties A B : remerciements au Dr Steven A 
Newman; partie C : remerciements au Dr Anthony C. Arnold.) 


Une hemianopsie homonyme avec epargne de la projection maculaire suggere l'existence 
d'un AVC interessant la partie du cortex visuel primaire irriguee par l'artere cerebrale posterieure. 
Le pole occipital a une double vascularisation provenant a la fois de l'artere cerebrale moyenne et 
de l'artere cerebrale posterieure. L'occlusion de l'artere cerebrale posterieure entraine un reten- 
tissement sur l'ensemble du cortex visuel primaire, a l'exception de la region de projection de la 
macula au pole occipital. Ainsi, cette region est epargnee car elle reste perfusee par l'artere cere- 
brale moyenne. 

Une hypoperfusion generalisee est souvent responsable de lesions au niveau du pole occi- 
pital puisque cette region est irriguee par des branches terminales des arteres cerebrales pos- 
terieure et moyenne. Cette region tres vulnerable peut etre la seule zone lesee, avec apparition 
de scotomes paracentraux hemianopiques homonymes. Ces scotomes sont particulierement 
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Figure 4-36 Femme de 18 ans avec des cephalees intenses lateralisees a gauche depuis 8 jours. 
L'acuite visueile etait de 10/10 a chaque ceil. A, B. La patiente a note qu'elle ne voyait pas les lettres 
situees vers la droite. Le releve de la perimetrie 10-2 retrouve un petit scotome homonyme loca- 
lise juste en dessous et a droite du point de fixation de chaque ceil. C. L'angiographie revele une 
malformation arterioveineuse interessant la pointe occipitale ( fleche ). (Remerciements au Dr Steven 
A. Newman.) 


frequents apres une chirurgie ou d'autres gestes tres hemorragiques s'etant compliques d'hy- 
potension severe. 

La cecite corticate est la consequence de la destruction des deux lobes occipitaux. La presence 
d'un jeu pupillaire normal a la lumiere et l'aspect normal des papilles permettent de differencier la 
cecite corticale de la cecite totale due a des lesions bilaterales prechiasmatiques ou chiasmatiques. 
Le syndrome d' Anton (au cours duquel il y a un deni de la cecite) est classiquement associe a la 
cecite corticale, mais il peut egalement etre cause par des lesions localisees en n'importe quelle 
zone des voies visuelles et suffisamment severes pour etre responsables de cecite. Des lesions bila- 
terales du lobe occipital laissent parfois persister un certain degre de fonction visuelle residuelle. 

Les lesions du cortex visuel primaire peuvent egalement s'accompagner d' hallucinations 
visuelles non construites et revelatrices dune tumeur, dune migraine ou de la prise de drogues. 
Les hallucinations construites (voir chapitre 6) sont generalement attribuees a des lesions du cortex 
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Figure 4-37 Cette femme de 60 ans a presente trois episodes d'amaurose transitoire interes- 
sant I'hemichamp gauche. A I'examen, I'acuite visuelle etait a 10/10 a chaque ceil, mais le champ 
visuel retrouvait une hemianopsie laterale homonyme gauche (A). Le champ de la demi-lune etait 
preserve a gauche. Une IRM (B) a confirme la presence d'un accident vasculaire cerebral du lobe 
occipital droit ( fleche droite) compatible avec un infarctus avec epargne du cortex visuel anterieur 
(fleche COUrbe).(Partie A : remerciements au Dr Steven A. Newman ; partie B : remerciements au Dr Sophia 
M. Chung.) 


extrastrie ou du lobe temporal. Les patients presentant une lesion du cortex occipital perpoivent 
parfois les cibles en mouvement, mais non plus celles qui sont statiques. C e phenomene de Riddoch 
peut egalement se produire en cas de lesions a d'autres niveaux de la voie optique. II reflete pro- 
bablement le fait que les cellules du systeme visuel repondent mieux aux stimuli en mouvements 
qua ceux qui sont statiques. 

Riddoch G. Dissociation of visual perceptions due to occipital injuries, with especial reference to 
appreciation of movement. Brain. 1917 ; 40 : 15-57. 





CHAPITRE 5 

Trouble visuel transitoire 


Un trouble visuel (ou baisse visuelle) transitoire est defini par la perte soudaine, partielle ou totale, 
de la fonction visuelle dans un ou les deuxyeux, pendant moins de 24 heures. II resulte le plus sou- 
vent dune alteration vasculaire transitoire affectant un oeil ou les voies visuelles afferentes cerebra- 
les. Une approche systematisee des patients avec une baisse visuelle transitoire est indispensable. 
Pour debuter, plusieurs questions peuvent guider l'examen clinique et la prise en charge : 

• La baisse visuelle est-elle est mono- ou binoculaire ? 

• Quel est lage du patient? 

• Quelle a ete la duree de la baisse visuelle ? 

• Quel est le profil de Installation de la baisse visuelle et de sa resolution ? 

• Le patient rapporte-t-il des symptomes associes ou presente-t-il d'autres signes cliniques ? 

La reponse a ces questions permet un diagnostic correct ainsi qu'une prise en charge et un 
traitement adaptes. 

La baisse visuelle est-elle mono- ou binoculaire ? 

Pour localiser la lesion, il est important de savoir si le deficit visuel transitoire a ete mono- ou bino- 
culaire : les atteintes monoculaires resultent dune anomalie prechiasmatique, tandis que l'atteinte 
binoculaire est d'origine chiasmatique ou retrochiasmatique. En cas de deficit lateral homonyme, 
la perception du patient peut etre faussement celle dune anomalie visuelle monoculaire. Ainsi, s'il 
decrit un probleme dans le champ visuel temporal d'un seul oeil, il faudra considerer que le deficit 
peut avoir ete une hemianopsie laterale homonyme transitoire du cote de l'oeil mentionne. 

Quel est l'age du patient ? 

Avant 50 ans, la migraine ou le vasospasme sont le plus souvent responsables des baisses visuelles 
transitoires. Une exception importante est l'eclampsie chez la femme enceinte, ou un trouble visuel 
transitoire peut annoncer une baisse visuelle permanente et plus marquee, survenant generale- 
ment dans les jours qui entourent l'accouchement (voir chapitre 14). Chez les patients plus ages, il 
faut evoquer une atteinte cerebrovasculaire et une arterite gigantocellulaire (maladie de Horton). 

Quelle a ete la duree de la baisse visuelle ? 

Les affections cerebrovasculaires entrainent generalement une baisse visuelle transitoire durant 
moins de 15 minutes. Letude du Dutch Transient Monocular Blindness Study Group, en 2001, 
a montre que l'installation, en quelques secondes, d'un trouble visuel dune duree allant de 1 a 
10 minutes etait associee a une stenose de l'artere carotide interne homolaterale comprise entre 
70 et 99 %. En revanche, une baisse visuelle transitoire de quelques secondes, mono- ou bino- 
culaire, favorisee par un changement postural (appelee eclipse visuelle), evoque des drusen de la 
papille ou un oedeme papillaire de stase. Une baisse visuelle liee a un vasospasme ou une migraine 
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peut durer de quelques secondes a une heure et etre accompagnee de phenomenes visuels positifs 
comme des flashes, des etincelles, ou des vagues de chaleur. Le scotome scintillant typique de la 
migraine est binoculaire et dure de 20 a 30 minutes. 

Quel est le profit de /' installation de la baisse visuelle et de sa resolution ? 

Un trouble visuel monoculaire transitoire (TVMT) en rapport avec une anomalie de la carotide est 
generalement decrit comme un rideau tombant sur l'axe visuel puis se relevant. Cependant, d'autres 
patients rapportent une sensation de baisse visuelle allant de l'exterieur vers l'interieur ou une perte 
brutale de la vision de l'oeil atteint. Le Dutch Transient Monocular Blindness Study Group a montre que 
les episodes au cours desquels les symptomes s 'installent et disparaissent avec une topographie altitudi- 
nale sont associes de maniere tres forte a une stenose de l'artere carotide ipsilaterale. Reciproquement, 
les arteres carotides sont normales lorsque les patients ne peuvent se rappeler la nature et revolution 
du TVMT. La baisse visuelle transitoire secondaire a un vasospasme ou a une migraine peut ressem- 
bler a celle survenant dans le cadre dune anomalie carotidienne. Les attaques sont parfois favorisees 
par l'exercice. Les symptomes de I'Uhthoff (flou visuel transitoire survenant lors de l'activite physique 
ou de l'elevation de la temperature corporelle) surviennent en cas d'antecedent de nevrite optique 
(voir chapitre 14). L'ischemie au niveau de la circulation cerebrale posterieure entraine typiquement 
un changement brutal de la vision, a type d'hemianopsie laterale homonyme, ou de cecite complete 
bilaterale, associee a des symptomes d'atteinte du tronc cerebral ou du cervelet. 

L' apparition de figures geometriques transitoires binoculaires (par exemple de grillage), avant 
ou pendant la baisse visuelle, est tres en faveur dune anomalie occipitale (par exemple migraine, 
ischemie ou convulsion). Une disparition complete de la vision dans les deux yeux de maniere 
simultanee ou une constriction visuelle progressive depuis la peripherie sans phenomenes visuels 
positifs resulte dune ischemie du lobe occipital. 

Le patient rapporte-t-il des symptomes associes ou presente-t-il d'autres signes 
cliniques ? 

L'association de phenomenes visuels positifs et de cephalees au trouble visuel transitoire est en 
faveur dune migraine, bien qu'aucun de ces symptomes ne soit necessaire au diagnostic. Les cepha- 
lees permanentes et les acouphenes sont typiques de l'hypertension intracranienne. Chez un patient 
age, une baisse d'acuite visuelle transitoire associee a des cephalees, une perte de poids, de la fievre, 
une alteration de l'etat general, une hyperesthesie du cuir chevelu suggere fortement une arterite 
gigantocellulaire. D'autres symptomes neurologiques et d'autres signes peuvent aider a localiser le 
territoire vasculaire implique. Une perte de connaissance, des etourdissements, des vertiges, une 
diplopie, une dysarthrie, ou un deficit moteur focal accompagnant la perte visuelle suggerent des 
problemes de perfusion, impliquant souvent le tronc cerebral ou le cortex. Des modifications cuta- 
nees, articulaires, ou encore un phenomene de Raynaud (mauvaise circulation dans l'extremite des 
doigts, souvent favorisee par l'exposition au froid) peuvent accompagner les collagenoses. 

Donders RC ; Dutch TMB Study Group. Clinical features of transient monocular blindness and 
the likelihood of atherosclerotic lesions of the internal carotid artery. / Neurol Neurosurg 
Psychiatry. 2001 ; 71(2) : 247-249. 

Examen clinique 

II est essentiel de documenter le statut du systeme visuel afferent de tout patient qui rapporte une 
baisse visuelle transitoire. Cela demande la mesure de la meilleure acuite visuelle corrigee (refrac- 
tion), l'analyse du systeme visuel (perimetrie), la recherche d'un deficit pupillaire afferent relatif et 


chapitre 5 : Trouble visuel transitoire • 185 


l'examen du fond d'oeil qui est essentiel. Le nerf optique peut presenter des anomalies (drusen de la 
tete du nerf optique ou colobome) ; il peut y avoir une alteration d'un ou de plusieurs faisceaux de 
fibres nerveuses (voire une atrophie optique), ou des signes de maladie occlusive vasculaire tels que 
des emboles (fig. 5-1), des nodules cotonneux, des hemorragies, ou des aspects d'attenuation des 
vaisseaux. Parfois, un examen oculaire et orbitaire plus detaille peut etre necessaire, comme cela est 
aborde dans les sections suivantes. Un allongement du temps de recuperation apres eblouissement 
( photostress ) peut indiquer une ischemie maculaire. 


Trouble visuel monoculaire transitoire (TVMT) 

Le tableau 5-1 met en evidence les affections oculaires, orbitaires et systemiques le plus souvent a 
l'origine d'un TVMT (aussi appele cecite monoculaire transitoire [CMT]*). 

Causes oculaires 

Les patients avec un blepharospasme, incapables de maintenir les yeux ouverts, peuvent rapporter 
des episodes de perte visuelle transitoire (voir chapitre 11, fig. 11-14). La vision floue due a des 
irregularites du film corneen s'ameliore generalement avec le clignement ou l'application de larmes 
artificielles, de meme qu'avec la lecture a travers un trou stenopeique. L'examen a la lampe a fente 
peut mettre en evidence une anomalie du film lacrymal, des irregularites corneennes, et une dimi- 
nution du temps de rupture du film lacrymal avec une keratite ponctuee superficielle suggerant un 
syndrome sec. Le test de Schirmer peut confirmer l'insuffisance de la production de larmes. 

Des opacites au niveau de la chambre anterieure ou du vitre peuvent mimer une amaurose 
fugace; par exemple, chez des patients avec un implant de chambre anterieure et developpant 
un syndrome uveite-glaucome-hyphema (UGH), un hyphema recidivant peut causer des cecites 



Figure 5-1 Emboles de cholesterol (plaque de Hollenhorst) a la bifurcation d'une arteriole retinienne. 
(Remerciements au Dr Karl C. Golnik.) 
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Tableau 5-1 Causes de cecite monoculaire transitoire 

Pathologies oculaires (causes non vasculaires) 

Anomalies du film lacrymal 

Affections corneennes (par exemple keratocone) 

Hyphema recidivant 

Glaucome par fermeture de I'angle intermittent 
Debris vitreens 
Anomalies maculaires 

Pathologies du nerf optique 

Maladie acquise ou congenitale de la papille (oedeme papillaire de stase, drusen) 
Lesions compressives du nerf optique intraorbitaire 
Maladie demyelinisante 

Pathologies vasculaires 

Hypoperfusion oculaire (syndrome d'ischemie oculaire) 

Phenomenes emboliques 
Carotide 
Coeur 

Gros vaisseaux 
Dissection de I'artere carotide 
Vascularite (exemple : arterite gigantocellulaire) 

Vasospasme 

Migraine 

Hypotension systemique 

Hyperviscosite/etats d'hypercoagulabilite (par exemple stase veineuse ou syndrome des 
anticorps antiphospholipides) 

Baisse visuelle non organique 


monoculaires transitoires. Des inflammations ou des saignements recurrents peuvent etre correles 
a des episodes de baisse visuelle, et de grands debris vitreens viennent parfois obscurcir la vision. 

La survenue depisodes de baisse d'acuite visuelle monoculaire transitoire, accompagnes de 
halos et de douleurs doit faire evoquer un glaucome par fermeture de Tangle et impose d'examiner 
Tangle iridocorneen en gonioscopie. Le cristallin anterieur doit etre inspecte a la recherche de 
glaukomflecken qui temoignent depisodes anterieurs de fermeture de Tangle. 

Une baisse d'acuite visuelle transitoire ou la persistance d'images apres exposition a la lumiere 
forte (lumiere du soleil par exemple) peuvent indiquer une pathologie maculaire, telle qu'un decol- 
lement, une degenerescence maculaire liee a l'age ou une ischemie oculaire. Chez ces patients, la 
realisation d'un test de recuperation apres eblouissement (ou photostress : 10 secondes d'exposition 
a une lumiere vive) montre que le temps de retour de Tacuite visuelle a la normale est allonge de 
fa^on pathologique (>45 secondes). 

Parfois, les patients qui presentent un oedeme papillaire de stase important se plaignent d'epi- 
sodes de vision «grise» ou « noire ». Dans la forme typique, ces episodes sont brefs (<10 secon- 
des) et souvent declenches par les changements de position, bien qu'ils puissent aussi survenir 
spontanement. La baisse visuelle dure quelques secondes, peut ne concerner qu'un seul oeil, et est 
spontanement resolutive. Ces eclipses visuelles ne presagent pas d'une defaillance visuelle immi- 
nente et n'ont pas de valeur pronostique chez les patients avec une hypertension intracranienne 
(voir chapitre 4). 

Des anomalies de la papille, telles que des drusen de la tete du nerf optique, une myopie forte 
et des colobomes, ont ete rapportees chez des patients ayant presente de brefs episodes de baisse 
d'acuite visuelle (10 a 30 secondes). 
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Kaiboriboon K, Piriyawat P, Selhorst JB. Light-induced amaurosis fugax. Am J Ophthalmol. 2001 ; 

131 (5): 674-676. 

Causes orbitaires 

Les patients presentant une masse orbitaire telle qu'un hemangiome ou un meningiome - par- 
ticulierement lorsque la masse est intraconique et accompagnee d'un oedeme papillaire - peu- 
vent experimenter des baisses d'acuite visuelle transitoires survenant dans certaines positions du 
regard, particulierement dans le regard vers le bas. Ces eclipses resultent probablement dune obs- 
truction vasculaire positionnelle. II y a souvent d'autres preuves de la localisation orbitaire de la 
lesion (exophtalmie, motilite restreinte). 

Otto CS, Coppit GL, Mazzoli RA, et al. Gaze-evoked amaurosis : a report of five cases. 

Ophthalmology. 2003; 110(2) : 322-326. 

Maladies systemiques 

Apres avoir elimine les causes oculaires ou orbitaires de cecite monoculaire transitoire, il faut envi- 
sager les causes vasculaires retiniennes et les maladies cardiovasculaires. L'amaurose fugace est 
un sous-type de TVMT attribue a une insuffisance vasculaire ou une ischemie. Elle est caracte- 
risee par une baisse d'acuite visuelle soudaine, indolore, transitoire, durant de 2 a 30 minutes, et 
suivie dune recuperation complete. Entre les episodes, l'examen ophtalmologique est normal ou 
retrouve des anomalies localisees a la vascularisation retinienne (voir egalement « Atteintes cere- 
brovasculaires » au chapitre 14). 

Maladies emboliques 

A la fin des annees 1950, C. Miller Fisher a porte attention aux emboles retiniens alors qu'il obser- 
vait du materiel embolique traversant la circulation retinienne et les a consideres comme une 
cause importante de TVMT. Dans la forme classique, le patient avec un TVMT rapporte qu'un 
rideau sombre est descendu sur un oeil, entrainant une perte visuelle homolaterale pendant 2 a 
30 minutes. Lorsqu'il existe une circulation residuelle, le rideau peut etre seulement partiel. Lors 
de la recuperation, le rideau peut se relever ou se dissoudre comme un nuage qui s'eclaircit. 

Les emboles responsables de TVMT circulent generalement dans les vaisseaux sanguins qui 
irriguent le nerf optique, la retine, ou les deux. Ils sont visibles au fond d'oeil et leur aspect, diffe- 
rent selon leur nature, permet souvent de deduire leur site d'origine. Cette deduction est primor- 
diale pour orienter la prise en charge ulterieure du patient. 

Les trois types les plus frequents d'emboles - de cholesterol (voir fig. 5-1), fibrinoplaquet- 
taire (fig. 5-2) et calcique (fig. 5-3) - sont decrits dans le tableau 5-2. Les autres varietes d'embo- 
les moins frequentes comprennent les emboles provenant de tumeurs cardiaques (myxome), de 
graisse (fracture des os longs, pancreatite), de sepsis, de talc, les emboles gazeux, de silicone, et 
provenant de particules de medicaments (corticoides). 

Dans le bilan d'un TVMT, la recherche d'une cause embolique necessite une evaluation car- 
diovasculaire soigneuse et complete. La recherche d'atherome, cause la plus probable de TVMT, 
est le point de depart du bilan. 

Les formations atheromateuses sont plus frequentes au niveau de la bifurcation de l'artere 
carotide commune en carotide interne et externe et dans le siphon carotidien (fig. 5-4). L'atherome 
peut rester stationnaire, devenir fibrotique, regresser, s'ulcerer, retrecir voire occlure la lumiere, 
ou relarguer des emboles. On considere generalement que la lumiere normale de l'artere carotide 
interne doit etre retrecie de 50 a 90 % avant que le flux distal ne soit affecte. L'hypertension arte- 
rielle, le diabete, l'hypercholesterolemie et le tabagisme sont des facteurs de risque traitables. 
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Figure 5-2 Embole fibrinoplaquettaire. (Remerciements au Dr Karl C. Golnik.) 



Figure 5-3 Embole calcique avec occlusion d'une branche arterielle retinienne. (Remerciements 
au Dr Karl C. Golnik.) 

Les emboles d'origine cardiaque proviennent de nombreuses causes, incluant les anevrismes 
ventriculaires, l'hypokinesie des parois, les endocardites (infectieuses [associees a une endocar- 
dite bacterienne subaigue] ou non infectieuses « marantiques »), et les maladies valvulaires cardia- 
ques, comprenant les prolapsus de la valve mitrale et les myxomes de 1'oreillette. Les autres causes 
cardiaques comprennent les arythmies cardiaques, particulierement la fibrillation auriculaire, les 
autres arythmies paroxystiques, ou un foramen ovale permeable persistant avec un shunt cardia- 
que droite-gauche. 

Les autres causes possibles de cecite monoculaire transitoire et d'ischemie dans le territoire 
carotidien sont les maladies de l'artere ophtalmique, l'arterite gigantocellulaire, la maladie de 
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Tableau 5-2 Aspects cliniques des emboles retiniens les plus communs 

Type 

Apparence 

Source 

Evaluation 

Cholesterol (voir 

Jaune-orange ou 

Generalement 

Examen medical 

fig. 5-1) 

couleur cuivre 

provenant de 

general 


Refringent 

I'artere carotide 

Etudes non invasives 


Globulaire ou 

commune ou de 

de la permeabilite 


rectangulaire 

I'artere carotide 

carotidienne 


Generalement localise 

interne 

Angiographie incluant 


a des grandes 

Rarement, de 

une evaluation de la 


bifu rcations 

I'aorte ou 
de I'artere 
innominee 

crosse de I'aorte 
Evaluation cardiaque* 

Fibrinoplaquettaire 

Couleur gris-blanc terne 

Provient de la paroi 

Evaluation medicale 

(voir fig. 5-2) 

Long, lisse 

d'un vaisseau 

generale 


Menisque concave a 

atherosclereux 

Evaluation cardiaque 


chaque extremite 

Provient du cceur, 

incluant un 


Generalement mobile 

en particulier des 

enregistrement 


Se loge dans le sens du 
vaisseau 

valves 

Holter et une 
echocardiographie 
Etudes non invasives 
de la permeabilite 
carotidienne 

Bilan hematologique 

Calcium (voir fig. 5-3) 

Blanc crayeux 

Provient du cceur 

Evaluation medicale 


Grand 

ou des gros 

generale 


Rond ou ovoi'de 

vaisseaux 

Evaluation cardiaque 


Se loge dans I'une des 

Endocardite 

incluant une 


premiere ou deuxieme 

rhumatismale 

echocardiographie 


bifu rcations 

Stenose aortique 

Angiographie de la 


Peut surplomber la 
papille 

calcifiee 

Calcification de la 
valve mitrale 

crosse de I'aorte 


* N'est pas une source d'embole, mais parce que ces emboles augmentent le risque de maladie 
cardiaque et de deces par insuffisance cardiaque 

D'apres Miller NR Embolic causes of transient monocular visual loss. Ophthalmol Clin North Am. 1996; 
9 : 359-380. 


Raynaud, les vasculites, les syndromes d'hyperviscosite, le syndrome des antiphospholipides, et 
le vasospasme (migraine). II faut penser a la dissection carotidienne chez les patients ayant un 
trouble visuel monoculaire transitoire douloureux, surtout s'il est associe a un syndrome de Claude 
Bernard-Horner, homolateral, et a des signes neurologiques controlateraux (voir fig. 10-4). 

Biousse V, Touboul PJ, d' Angle) an- Chatillon J, Levy C, Schaison M, Bousser MG. Ophthalmologic 
manifestations of internal carotid artery dissection. Am J Ophthalmol. 1998 ; 126(4) : 565-577. 

Fisher CM. Observation of the fundus oculi and transient monocular blindness. Neurology. 1959; 

9(5) : 333-347. 

Hollenhorst RW. Significance of bright plaques in the retinal arterioles. JAMA. 1961 ; 178 : 23-29. 
Trimble M, Bell DA, Brien W, et al. The antiphospholipid syndrome : prevalence among patients 
with stroke and transient ischemic attacks. Am J Med. 1990 ; 88(6) : 593-597. 
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Figure 5-4 Stenose serree (fleche) de I'artere caro- 
tide interne cervicale a la bifurcation, visible sur 
I'angio-IRM. (Remerciements au DrAki Kawasaki.) 


Evaluation clinique et examens complementaires 

Une suspicion d'ischemie dans le territoire carotidien necessite une mesure de la pression arte- 
rielle, une auscultation cardiaque, et l'auscultation des vaisseaux a la recherche d'un souffle caroti- 
dien (il est mieux entendu a Tangle de la machoire, lieu de la bifurcation carotidienne). La presence 
ou Tabsence d'un souffle n'est cependant pas un indicateur fiable de maladie carotidienne. Un 
souffle indique qu'il existe un flux turbulent au sein du vaisseau, et il peut etre entendu en cas de 
retrecissement de I'artere carotide externe ou interne. Cependant, il n'y a pas de souffle si le flux 
n'est pas perturbe, ou si la carotide est completement occluse. 

L'arteriographie reste le « gold standard » pour quantifier le degre d'une stenose carotidienne. 
Mais c'est un test invasif, requerant une injection intra-arterielle de produit de contraste iode. 
Dans les centres ou l'arteriographie est pratiquee regulierement, le risque de complication serieuse 
(tel qu'un accident vasculaire cerebral [AVC] ou le deces) est inferieur a 1 %. 

En raison de son cout, de sa duree et de la morbidite associee a l'arteriographie convention- 
nelle, les modalites d'imageries non invasives sont le plus souvent utilisees, particulierement dans 
le cadre de tests de depistage. Il s'agit principalement de Techographie carotidienne, de l'angio- 
IRM (ARM) et de Tangioscanner (CTA). L'echographie est une methode sensible pour detecter 
des plaques ulcerees, mais sa fiabilite est variable. L'angioscanner et TARM tendent a surestimer 
le degre de stenose carotidienne, particulierement celles de grades moderes ou forts, lorsqu'on 
les compare a l'arteriographie conventionnelle. Cependant, en plus d'etre non invasives, TARM 
et Tangioscanner presentent comme avantages de visualiser et de caracteriser la plaque, et aussi 
d'evaluer la paroi arterielle environnante. L'ARM, avec 1'IRM, est extremement utile pour detecter 
les dissections de I'artere carotide. 

L'echocardiographie est utile pour detecter les anomalies cardiaques valvulaires, les anoma- 
lies parietales, les tumeurs intracardiaques et les thrombus de grande taille. L'echocardiographie 
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transoesophagienne est plus sensible que l'echographie cardiaque transthoracique conventionnelle. 
Une echographie cardiaque d'apparence normale n'exclut pas la possibilite d'un embole, car des 
particules tres petites peuvent ne pas etre visibles. En plus du bilan carotidien, une echographie 
cardiaque de routine est absolument necessaire et il faut toujours envisager la possibilite dune 
ischemie cerebrale et myocardique concomitante. Un monitorage cardiaque prolonge en hospitali- 
sation ou un enregistrement prolonge du Holter en ambulatoire permettent parfois de documenter 
des arythmies cardiaques prealablement meconnues. En cas de suspicion d'endocardite, il faut 
realiser en urgence des hemocultures. 

Si une origine cardiaque ou carotidienne n'est pas mise en evidence, d'autres anomalies syste- 
miques peuvent contribuer a l'AVC. Les facteurs de risque principaux incluent 1'age, l'hypertension 
arterielle, l'hypotension et la syncope (possiblement iatrogene en rapport avec un traitement trop 
agressif de l'hypertension arterielle ou en rapport avec d'autres medicaments), une maladie car- 
diaque ischemique, un diabete, une hypercholesterolemie, le tabagisme et l'apnee du sommeil. La 
plupart de ces facteurs de risque sont traitables. Des examens biologiques doivent etre pratiques 
afin de faire le point sur ces facteurs de risque ainsi que sur d'autres, en cas de suspicion clinique, 
par exemple, de maladie thyroidienne, d'un etat d'hypercoagulabilite, de collagenose, de vasculite 
ou d'une syphilis. 

Biousse V, Trobe JD. Transient monocular visual loss. Am J Ophthalmol. 2005; 140(4) : 717-721. 

Newman NJ. Evaluating the patient with transient monocular visual loss. The young versus the 
elderly. Ophthalmol Clin North Am. 1996; 9 : 455-465. 

Pronostic 

Les symptomes secondaires a une stenose carotidienne peuvent ne pas etre differentiables cli- 
niquement de ceux produits par 1'occlusion de la carotide. Plus de 40 % des patients avec une 
maladie carotidienne ont une symptomatologie d' accidents ischemiques transitoires (AIT) avant 
qu'un deficit permanent ne se developpe. En cas d'AIT hemispherique, 20 % des patients font 
un AVC constitue dans le mois suivant l'AIT, et 50 % dans l'annee suivante. Le taux d'AVC chute 
ensuite a 5 a 8 % par an. Il est impossible de prevoir quel patient avec un AIT aura un AVC majeur, 
bien qu'une stenose carotidienne severe ispilaterale soit associee a un risque plus grand. La cause 
majeure de deces apres un AIT ou un AVC est l'infarctus du myocarde. 

Le risque annuel d'AVC apres une cecite monoculaire transitoire (environ 2 %) est plus faible 
qu'apres un AIT cerebral (environ 8 %) (tableau 5-3). Les cecites monoculaires transitoires sur- 
viennent chez 30 a 40 % des patients avec un atherome carotidien homolateral. La stenose caro- 
tidienne ou 1'occlusion peuvent etre demontrees chez environ 53 a 83 % des patients avec cecite 
monoculaire transitoire. 

Biousse V. Carotid disease and the eye. Curr Opin Ophthalmol. 1997 ; 8(6) : 16-26. 

Kline LB. The natural history of patients with amaurosis fugax. Ophthalmol Clin North Am. 1996 ; 
9:351-357. 

La decouverte d'emboles retiniens a des implications cliniques importantes, que le patient 
rapporte des TVMT, developpe une occlusion arterielle retinienne, ou soit asymptomatique. Le 
risque d'AVC augmente chez le patient avec des emboles retiniens et le taux de mortalite s'accroit 
(de 2 a 4 % par an en l'absence d'embole a 4 a 8 % par an en presence d'embole). 

Bruno A, Jones WL, Austin JK, Carter S, Qualls C. Vascular outcome in men with asymptomatic 
retinal cholesterol emboli : a cohort study Ann Intern Med. 1995; 122(4) : 249-253. 
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Tableau 5-3 Spectre dii risque d'accident vasculaire cerebral 

Groupes homogenes de patients 

Risque d'AVC par an {%) 

Pas de maladie carotidienne 

0,1 

Souffle carotidien asymptomatique 

0,1-0, 4 

Amaurose fugace 

2,0 

Stenose carotidienne asymptomatique 

2,5 

Infarctus retinien, emboles 

3,0 

Accident ischemique transitoire cerebral 

8,0 


D'apresTrobe JD. Carotid endarterectomy : who needs it? Ophthalmology. 1987; 94 : 725-730. 


Traitement 

Dans les annees 1990, deux grands essais cliniques (le NASCET [North American Symptomatic 
Carotid Endarterectomy] , en 1991, et l'ECST [European Carotid Surgery Trial] , en 1995) ont com- 
pare le traitement medical a X endarteriectomie carotidienne chez les patients avec une stenose caro- 
tidienne symptomatique (TVMT, AIT hemispherique, ou AVC leger). Les deux etudes ont montre 
que 1'endarteriectomie carotidienne reduit le risque d'AVC homolateral chez les patients avec 
une stenose carotidienne severe (>70 %), mais que la chirurgie n'est pas superieure au traitement 
medical chez les patients avec une stenose moderee (50 a 69 %). 

En 2001, une analyse retrospective dune partie des donnees de l'etude NASCET a montre 
que, parmi les patients avec des TVMT, le degre de stenose carotidienne ne modifiait pas le risque 
d'AVC, et que ce dernier etait d'environ 10 %. Cependant, dans ce sous-groupe de patients, les fac- 
teurs de risque suivants etaient importants a considerer : 

• le sexe masculin ; 

• un age superieur ou egal a 75 ans ; 

• des antecedents d'AIT hemispherique ou d'AVC ; 

• une claudication intermittente ; 

• une stenose de l'artere carotide interne homolaterale de 80 a 94 % ; 

• l'absence de vaisseaux collateraux a l'arteriographie. 


Le fait d'avoir un plus grand nombre de facteurs augmentait le risque d'AVC. Les patients 
sans ou avec un seul de ces facteurs de risque avaient un risque tres faible d'AVC homolateral a 
3 ans (1,8 %). Pour les patients avec deux facteurs de risque, le risque d'AVC a 3 ans etait de 12,3 
%, et pour les patients avec trois facteurs ou plus, le risque d'AVC atteignait 24,2 %. C'est pourquoi 
les donnees de la NASCET encouragent la realisation d'endarteriectomie carotidienne chez les 
patients avec un TVMT et qui ont trois ou plus des facteurs de risque mentionnes ci-dessus. 

Sur la base de cas isoles ou de series, 1'endarteriectomie carotidienne est parfois realisee pour 
des maladies ophtalmologiques autres que les TVMT, telles qu'un syndrome d'ischemie oculaire 
ou une occlusion arterielle retinienne. Cependant, il n'y a pas de donnees definitives sur l'efficacite 
de cette chirurgie dans ces affections. 

Le traitement medical des TVMT secondaires a une stenose carotidienne commence par la 
prise d'aspirine. Bien que l'addition de dipyridamole soit controversy, une combinaison aspi- 
rine-dipyridamole (Aggrenox® [Asasantine® en France*]) est souvent prescrite. Le bisulfate de 
clopidogrel (Plavix®) est utilise pour les patients qui sont intolerants ou allergiques a l'aspirine. Un 
inhibiteur selectif des phosphodiesterases (dont l'AMP cyclique), le cilostazol (Pletal® [non com- 
mercialise en France*]), inhibe l'agregation plaquettaire et est un vasodilatateur arteriel direct; 
il peut etre plus protecteur que l'aspirine seule ou que le clopidogrel. Une fois que le traitement 
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antiagregant plaquettaire est majore, il faut envisager l'addition dune statine ou 1'augmentation 
des doses de statine si le patient en prend deja. II existe des preuves que des doses importantes de 
statine peuvent reduire les plaques et la frequence des AVC. Enfin, des inhibiteurs de l'enzyme de 
conversion de l'angiotensine (ECA) et des antagonistes des recepteurs de l'ECA peuvent etre don- 
nes pour leurs effets benefiques sur les tissus endotheliaux. 

Bucher HC, Griffith LE, Guyatt GH. Effect of EIMGcoA reductase inhibitors on stroke : a meta- 
analysis of randomized, controlled trials. Ann Intern Med. 1998; 128(2) : 89-95. 

Crouse JR III, Byington RP, Bond MG, et al. Pravastatin, lipids, and atherosclerosis in the carotid 
arteries (PLAC II). Am J Cardiol. 1995; 75(7) : 455-459. 

Furberg CD, Adams HP Jr, Applegate WB, et al. Effect of lovastatin on early carotid atheroscle- 
rosis and cardiovascular events. Asymptomatic Carotid Artery Progression Study (ACAPS) 

Research Group. Circulation. 1994; 90(4) : 1679-1687. 

Hodis HN, Mack WJ, LaBree L, et al. Reduction in carotid arterial wall thickness using lovasta- 
tin and dietary therapy : a randomized controlled clinical trial. Ann Intern Med. 1996 ; 124 (6) : 
548-556. 

Recemment, il y a eu un grand enthousiasme pour le stenting carotidien , procedure moins 
invasive et alternative a l'endarteriectomie carotidienne. De nombreux rapports ont suggere sa 
grande efficacite et un faible taux de complications. Letude CREST (Carotid Revascularization 
Endarterectomy Versus Stent Trial), etude multicentrique randomisee prospective, a compare l'ef- 
ficacite de l'endarteriectomie carotidienne et du stenting dans le traitement de la stenose caroti- 
dienne chez des patients symptomatiques et asymptomatiques avec une stenose de haut grade 
(> 70 %). L'inclusion des patients s'est poursuivie en 2008. Les resultats ne sont pas encore dispo- 
nibles pour les patients randomises ; les resultats de letude ont ete publies en 2010 et montrent des 
resultats similaires pour le stenting et l'endarteriectomie, avec des differences au niveau des suites 
immediates : taux d'infarctus du myocarde plus bas immediatement apres stenting et taux d'AVC 
*NdT plus bas immediatement apres endarteriectomie*. Letude du taux de complication du stenting 
carotidien durant la phase initiale a montre que le risque d'AVC ou de deces a 30 jours etait de 
3,9 % (5,6 % pour les patients symptomatiques, 3,4 % pour les patients asymptomatiques), simi- 
laire a celui rapporte pour l'endarteriectomie carotidienne chez des patients symptomatiques dans 
letude NASCET. 

Hobson RW II. Update on the Carotid Revascularization Endarterectomy versus Stent Trial proto- 
col. J Am Coll Surg. 2002; 194 (1 suppl) : S9-S14. 

Mantese VA, Timaran CH, Chiu D, Begg RJ, Brot TG, for the CREST Investigators. The Carotid 
Revascularization Endarterectomy Versus Stenting Trial (CREST). Stenting versus carotid 
*NdT endarterectomy for carotid disease. Stroke. 2010 ; 41 [suppl 1] : S31-S34.* 


Vascularite 

Les TVMT chez les patients ages (generalement de plus de 50 ans) peuvent aussi etre lies a une 
arterite gigantocellulaire. Le bilan doit done inclure une mesure de la vitesse de sedimentation et 
de la C. reactive proteine. Il faut egalement rechercher a l'interrogatoire des cephalees, une hype- 
resthesie du cuir chevelu, une claudication de la machoire, une perte de poids ou une perte d'appe- 
tit, des douleurs articulaires proximales, des myalgies et une alteration de l'etat general. Des signes 
d'hypoperfusion choroidienne (faible pression intraoculaire ou retard choroidien sur l'angiogra- 
phie a la fluoresceine) peuvent etre particulierement evocateurs de cette etiologie. En l'absence de 
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traitement immediat par de fortes doses de cortico'ides en intraveineux, l'arterite gigantocellulaire 
revelee par des TVMT peut entrainer une cecite permanente mono- ou binoculaire, que le traite- 
ment peut parfois (mais pas toujours) eviter ou rendre reversible. Voir aussi la Section 1 du BCSC, 
Update on General Medicine ( Mise a jour en medecine generate) . 

Siatkowski RM, Gass JD, Glaser JS, Smith JL, Schatz NJ, Schiffman J. Fluorescein angiography in 
the diagnosis of giant cell arteritis. Am J Ophthalmol. 1993 ; 115(1) : 57-63. 

Hypoperfusion 

L'hypoperfusion peut entrainer un TVMT dans de nombreuses situations. La premiere est la sur- 
venue dune occlusion dans le systeme veineux retinien. Bien qu'une baisse d'acuite visuelle sou- 
daine touchant la vision centrale ne soit pas une plainte habituelle des patients avec une occlusion 
de la veine centrale de la retine, certains rapportent un trouble visuel transitoire durant quelques 
secondes a quelques minutes avec retour a une vision normale. De tels symptomes peuvent annon- 
cer une perte visuelle plus durable les jours ou les semaines suivants, mais les symptomes peuvent 
cesser lorsque des vaisseaux collateraux se developpent. 

La deuxieme possibility est une constriction progressive du champ visuel partant de la peri- 
pherie (comme un «diaphragme irien») et durant quelques secondes a 1 ou 2 minutes. Cette 
forme de cecite monoculaire transitoire peut etre precipitee par le passage dune position assise 
a une position debout. L'hypoperfusion peut etre secondaire a une arythmie cardiaque ou a une 
stenose severe des gros vaisseaux. 

La troisieme entite dans laquelle l'hypoperfusion peut entrainer un TVMT est le syndrome 
d'ischemie oculaire. Ce syndrome est caracterise en partie par une retinopathie hypotensive, ische- 
mique, avec une faible pression dans les arteres retiniennes, une mauvaise perfusion, et une reti- 
nopathie en moyenne peripherie. Des douleurs recurrentes, faciales et orbitaires qui s'ameliorent 
quand le patient s'allonge sont fortement evocatrices d'une maladie occlusive carotidienne. Aux 
stades precoces, une vision floue, transitoire ou persistante, ou une baisse d'acuite visuelle transi- 
toire peut survenir lors de l'exposition a une lumiere vive. Des hemorragies retiniennes profondes 



Figure 5-5 Syndrome ischemique oculaire. A. Fond d'ceil montrant la dilatation veineuse reti- 
nienne, les hemorragies eparses et un oedeme papillaire discret. B. Hemorragies ponctiformes 
et en flaques en moyenne Peripherie. (Reproduit avec I'autorisation du Dr John E. Carter. Carter JE. Panretinal 
photocoagulation for progressive ocular neovascularization secondary to occlusion of the common carotid artery. Ann 
Ophthalmol. 1984; 16 (61 : 572-576.) 
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indiquent une ischemie oculaire debutante. Parfois, ces hemorragies peuvent ressembler a celles 
observees dans la retinopathie diabetique. 

L'ischemie severe entraine des modifications du segment anterieur qui peuvent etre confon- 
dues avec une inflammation intraoculaire. Le patient peut avoir une diminution de son acuite 
visuelle, un oeil rouge douloureux avec une injection des vaisseaux episcleraux et un flare aqueux 
(uveite ischemique). Bien que la neovascularisation de Tangle iridocorneen et de l’iris soit fre- 
quente, la pression intraoculaire peut etre basse, normale ou elevee. Une pression intraoculaire 
normale ou basse dans ce contexte resulte d'un deficit de perfusion du corps ciliaire. Les modifica- 
tions du fond d'oeil peuvent comprendre une dilatation des veines retiniennes, un retrecissement 
du calibre des arteres retiniennes avec des formations microanevrismales, des hemorragies reti- 
niennes profondes en moyenne peripherie, et un oedeme maculaire (fig. 5-5). Ces modifications 
ont ete nominees retinopathie de stase veineuse et peuvent etre secondaires a une occlusion vascu- 
laire situee n'importe oil entre le coeur et 1'oeiL 

Le traitement du syndrome d'ischemie oculaire inclut Tendarteriectomie carotidienne, les 
agents hypotonisants oculaires, les corticoides pour la douleur, et la photocoagulation panreti- 
nienne. Si la pression intraoculaire preoperatoire est faible, la restauration du flux sanguin par 
Tendarteriectomie carotidienne peut precipiter dangereusement une hyperpression intraoculaire. 
Cependant, une fois que le patient developpe des signes d'hypoperfusion chronique, une ameliora- 
tion est peu probable. Chez d'autres patients, Tocclusion carotidienne peut etre trop avancee pour 
un traitement chirurgical. Une detection precoce est essentielle en raison du risque de neovascu- 
larisation et du risque de survenue dune ischemie oculaire progressive en cas d'hypoperfusion 
prolongee. Voir egalement la Section 12 du BCSC, Retina and Vitreous ( Retine et vitre). 

Mizener JB, Podhajsky P, Hayreh SS. Ocular ischemic syndrome. Ophthalmology. 1997 ; 104(5) : 

859-864. 

Vasospasme/hyperviscosite/hypercoagulabilite 

Le vasospasme est la cause presumee des cecites monoculaires transitoires dans deux circonstan- 
ces cliniques. En premier, les patients qui presentent des episodes stereotypes de baisse visuelle 
monoculaire severe et qui ont des antecedents familiaux et personnels de migraine. Ils sont gene- 
ralement jeunes (moins de 50 ans), et leurs episodes de baisse visuelle transitoire ont ete designes 
sous le terme de migraine retinienne ou migraine oculaire. Le second type est represente par les 
patients sans antecedent de migraine mais dont Texamen realise pendant les episodes de baisse 
visuelle met en evidence une constriction des arteres retiniennes. Dans ces deux circonstances, 
d'autres causes de baisse visuelle transitoire doivent etre eliminees avant de retenir le diagnos- 
tic de vasospasme. Le bilan doit inclure une numeration formule sanguine complete, une vitesse 
de sedimentation, et une evaluation cardiaque et carotidienne. II est aussi necessaire d'eliminer 
un syndrome d'hyperviscosite et d'hypercoagulabilite, particulierement chez les patients jeunes. 
Les tests doivent inclure des anticorps anticardiolipine, des anticorps antiphosphatidyl-choline et 
des anticorps antiphosphatidyl-serine, des anticorps antinucleaires, une electrophorese des pro- 
teines seriques, une mesure du temps de thromboplastine partielle, un VDRL (Venereal Disease 
Research Laboratory) et un dosage de la proteine S et de la proteine C. La question de savoir si 
le vasospasme peut reellement causer une baisse d'acuite visuelle transitoire est encore debattue, 
mais les inhibiteurs des canaux calciques qui empechent le vasospasme semblent ameliorer l'etat 
de certains patients ayant des episodes de TVMT. 

L'hyperviscosite est une cause rare de baisse d'acuite visuelle transitoire. Environ 10 % des 
patients avec une polyglobulie essentielle se plaignent d'episodes de TVMT. 
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Glueck CJ, Goldenberg N, Bell H, Golnik K, Wang P. Amaurosis fugax : associations with herita- 
ble thrombophilia. Clin Appl Thromb Hemost. 2005; 11(3) : 235-241. 

Winterkorn JMS, Burde RM. Vasospasm — not migraine — in the anterior visual pathway. 
Ophthalmol Clin North Am. 1996; 9 : 393-405. 


Trouble visuel binoculaire transitoire 

Les causes habituelles de baisse visuelle binoculaire transitoire comprennent ; 

• la migraine ; 

• les processus occupants occipitaux : tumeur, malformation arterioveineuse; 

• l'ischemie occipitale : d'origine embolique, par vascularite, ou hypoperfusion; 

• les crises convulsives occipitales. 


Migraine 

La cause la plus frequente de baisse visuelle transitoire binoculaire est le deficit hemianopsique 
lateral homonyme cause par la migraine. En certaines occasions, ce deficit peut progresser vers un 
deficit du champ visuel fixe et etre ainsi classe comme une migraine compliquee. Dans de tels cas, 
1'evaluation des patients, comprenant une IRM cerebrale, est essentielle (chapitre 12). 

Processus occupants occipitaux 

Chez un patient avec des episodes de cephalees et de baisse d'acuite visuelle, si les attaques ont 
toujours lieu du meme cote ou si les symptomes visuels suivent au lieu de preceder les cephalees, 
une lesion structurelle doit etre eliminee - generalement une malformation arterioveineuse occi- 
pitale ou une tumeur. Ces patients requierent une IRM avec injection de produit de contraste et 
eventuellement une arteriographie cerebrale. 

Ischemie occipitale 

Lorsque le patient migraineux vieillit, l'intensite des cephalees peut diminuer, ou parfois les symp- 
tomes visuels peuvent ne plus etre suivis de cephalees. Cependant, le patient age qui presente pour 
la premiere fois une aura de type migraineux, mais non suivie de cephalees, pose un probleme 
diagnostique. Le diagnostic differentiel entre le vasospasme de la migraine et l'insuffisance verte- 
brobasilaire peut etre difficile. II faut exclure une cause traitable de maladie vasculaire cerebrale 
ou une source d'embole. Devaluation du patient doit done inclure des etudes hematologiques (par 
exemple numeration formule sanguine complete et vitesse de sedimentation), une IRM cerebrale 
et une angio-IRM cerebrale afin devaluer la circulation vertebrobasilaire. Si cette evaluation est 
negative, le pronostic est generalement bon et le traitement d'un syndrome migraineux presume 
peut etre propose. 

Les episodes de flou visuel, bilateraux et recurrents, transitoires sont l'une des manifestations 
les plus frequentes de l'insuffisance vertebrobasilaire. Compose des arteres vertebrales, du tronc 
basilaire et des arteres cerebrales posterieures (voir chapitre 1), le systeme vertebrobasilaire irrigue 
le cortex occipital, le tronc cerebral et le cervelet. Les patients ayant une insuffisance vertebroba- 
silaire consultent souvent l'ophtalmologiste en premier en raison de la frequence des symptomes 
oculaires, visuels et moteurs. Les manifestations non ophtalmologiques des AIT dans le systeme 
vertebrobasilaire sont abordees au chapitre 14. 
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Crises convulsives occipitales 

Les crises convulsives occipitales produisent classiquement des phenomenes visuels positifs sans 
forme definie, tels que des lumieres colorees, des spirales colorees ou un voile blanc, «comme 
un flash allant au loin ». Cependant, certains patients rapportent des troubles visuels seulement 
negatifs, decrits comme un obscurcissement ou un noir complet au niveau de leur vision. Les 
episodes durent generalement 1 a 2 minutes, bien qu'ils puissent persister plusieurs heures (sta- 
tus epilepticus amauroticus). La plupart des adultes atteints de crises convulsives occipitales ont 
une lesion organique (tumeur, malformation arterioveineuse, traumatisme) ; chez les enfants, ces 
crises convulsives semblent plus souvent benignes. Un electro-encephalogramme (EEG) normal 
n'elimine pas un trouble epileptique sous-jacent, et dans certains cas, un EEG prolonge peut etre 
necessaire. Le traitement repose sur les medicaments anticonvulsivants. 

Kun Lee S, Young Lee S, Kim DW, Soo Lee D, Chung CK. Occipital lobe epilepsy : clinical charac- 
teristics, surgical outcome, and role of diagnostic modalities. Epilepsia. 2005 ; 46 (5) : 688-695. 


CHAPITRE 6 

Illusions et hallucinations 
visuelles et troubles des fonctions 
corticales superieures 


La plupart des hallucinations ou des illusions visuelles sont le plus souvent le signe dune atteinte 
de l'ceil, du nerf optique ou du cerveau, plutot qu'une manifestation de maladie psychiatrique. 
Ces patients sont cependant souvent reticents a se plaindre de voir des «choses», de peur d'etre 
adresses en psychiatrie. II est essentiel que le clinicien demande s'il existe de tels symptomes, car 
les patients peuvent etre reticents a donner ce type d information de faqon volontaire. Les illusions 
sont de fausses perceptions dune information visuelle qui est presente dans l'environnement exte- 
rieur. Par exemple, une personne regardant un element immobile, mais dont les bordures sont 
fortement contrastees, peut percevoir une illusion de mouvement. Une hallucination est la percep- 
tion subjective d'un objet ou d'un evenement alors qu'aucun stimulus sensoriel n'est present. Les 
illusions doivent disparaitre a la fermeture des yeux; les hallucinations generalement persistent. 

L'approche de ces patients commence par une evaluation de leur etat mental et de letat de 
leurs voies visuelles afferentes. Les patients avec une demence ou des fonctions sensorielles alterees 
(delirium, hypnose) sont plus enclins a presenter des hallucinations. Une acuite visuelle reduite ou 
une perte du champ visuel entrainent souvent des phenomenes visuels positifs. La meilleure acuite 
visuelle corrigee, la perception des couleurs et la perimetrie doivent etre evaluees. Le but premier 
est de localiser anatomiquement le trouble, ce qui aide a etablir la physiopathologie des symptomes 
ou au moins un diagnostic differentiel. 

Norton JW, Corbett JJ. Visual perceptual abnormalities : hallucinations and illusions. Semin 
Neurol. 2000; 20(1) : 111-121. 


Illusions visuelles 

Les alterations de la perception, qui constituent le spectre des illusions, peuvent se produire a dif- 
ferents niveaux du systeme visuel. Les causes non visuelles des illusions et des hallucinations sont 
decrites dans le tableau 6-1. 

Origine oculaire 

De nombreuses illusions ont une origine oculaire. De telles illusions peuvent etre classees soit 
dans la categorie des illusions dues a des causes optiques, soit dans la categorie de celles dues a des 
alterations de la transduction photochimique de la retine. 
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Tableau 6-1 Causes non visuelles d'illusions et d'hallucinations 
Medicaments 

Medicaments anticholinergiques et dopaminergiques 
Indomethacine, digoxine, ciclosporine, lithium, lidocaine 
Lidocaine topique, scopolamine, atropine, homatropine 
Acide lysergique (LSD), mescaline, psilocybine, amphetamines, cocaine 

Pathologies medicales 

Maladie d'Alzheimer, maladie de Parkinson, narcolepsie, choree de Huntington, demence 
a corps de Lewy, epilepsie 

Pathologies psychiatriques 

Schizophrenic, troubles affectifs, troubles de conversion 

Maladies toxiques et metaboliques 

Uremie, maladie hepatique, infection (fievre) 

Sevrage alcoolique (delirium tremens) 

Divers 

Reves images entoptiques 
Compagnons imaginaires de I'enfance 
Privation sensorielle, privation de sommeil, hypnose 
Experience emotionnelle intense 


Causes optiques 

Le film lacrymal est la premiere surface reflechissante de l'ceil. Toute alteration du film lacrymal 
(temps de rupture des larmes precoce [ou court], syndrome sec, anomalie du clignement) peut 
deformer la vision. Des irregularites de la surface corneenne (keratocone, cicatrice corneenne) peu- 
vent egalement provoquer une distorsion de la vision. Le cristallin peut entrainer de tels troubles, 
particulierement lorsqu 'il est atteint d'une sclerose nucleaire ou dans les cataractes sous-capsulaires 
posterieures, ayant un aspect en goutte d'huile. Le cristallin agit aussi comme un filtre, modifiant 
le spectre de la lumiere transmise ; c'est pourquoi des changements de spectre peuvent etre per- 
qus comme des alterations de formes et de couleurs. Les images peuvent etre multipliees (diplopie 
monoculaire), particulierement lorsqu'il existe un astigmatisme important induit par les modifica- 
tions du cristallin ou de la cornee. La chirurgie de la cataracte entraine souvent une modification de 
la perception visuelle, particulierement de la perception des couleurs et de la brillance. 

Causes retiniennes 

Des modifications de la position des photorecepteurs retiniens peuvent entrainer des alterations 
de la vision. Ce repositionnement resulte generalement de modifications maculaires, qui peuvent 
etre dues a des pathologies a la surface de la retine (membrane epiretinienne), au sein de la retine 
(oedeme maculaire ou trou maculaire), ou en dessous de la retine (modification dans l'epithelium 
pigmente retinien [EPR] ou la choroide). 

Metamorphopsies 

Le terme metamorphopsie (distorsion perceptuelle) decrit des modifications des objets lineaires 
qui apparaissent incurves ou discontinus. Ce symptome est caracteristique des maladies macu- 
laires et peut survenir dans les cas de membranes epiretiniennes, de pathologie intraretinienne 
ou sous-retinienne (vitreoretinopathie proliferative, oedeme maculaire cystoide, decollement de 
l'EPR, membrane neovasculaire sous-retinienne, ou probleme circulatoire choro'idien). 

En cas d'oedeme intraretinien, les elements retiniens sont souvent refoules, causant une 
impression de fonte de l'image perque ( micropsie ). Les macropsies (images perques elargies) peu- 
vent survenir si les photorecepteurs sont rapproches. 
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Des lesions de la retine peuvent entrainer des modifications dans la perception des couleurs, 
en particulier lors de certaines prises medicamenteuses (jaunissement de la vision induit par la 
digoxine, teinte bleue induite par la prise de citrate de sildenafil (Viagra®). D'autres modifications 
dans la perception des couleurs peuvent etre liees a une ischemie choroidienne ou retinienne (par 
exemple arterite gigantocellulaire [maladie de Horton]), qui peut egalement entrainer des pheno- 
menes de persistance visuelle. 

Causes provenant du nerf optique 

Apres une nevrite optique, un retard sequellaire de conduction du nerf optique peut entrainer une 
alteration de la perception du mouvement. La disparity de transmission nerveuse entre les deux 
nerfs optiques peut provoquer un phenomene de Pulfrich , qui est une perception erronee d'un 
mouvement pendulaire d'un objet. L'oscillation pendulaire d'un objet qui se produit dans un seul 
plan est ainsi perque a tort comme un mouvement elliptique. 

Origine corticate 

Une pathologie corticale peut etre source d 'illusions, en modifiant la forme et la position des objets, 
mais aussi la perception de leur mouvement. Les affections corticales peuvent entrainer une perte 
de la vision des couleurs ou une multiplicity des images percues. Les pathologies corticales qui sont 
a 1'origine de ces perturbations peuvent etre localisees dans le cortex visuel primitif ( VI ) ou dans les 
aires visuelles associatives (V2, V3, V4) (voir chapitre 1). Les pathologies du lobe parietal entrainent 
frequemment des troubles de la perception visuelle, et en particulier des micropsies, macropsies, 
teleopsies (objets qui apparaissent trop distants), et pelopsies (objets qui apparaissent trop pres). 


Hallucinations visuelles 

Les hallucinations visuelles sont des sensations de perception visuelle sans qu'il y ait un stimulus 
visuel actif. Comme les illusions, les hallucinations peuvent provenir de lesions situees a tout 
niveau des voies visuelles, mais le plus souvent, elles surviennent dans le cadre de pathologies 
des globes oculaires ou du cortex. Les hallucinations peuvent etre des objets (par exemple ani- 
mal, fleur, voiture) ou des personnes; dans ce dernier cas, elles sont appelees hallucinations 
visuelles formees. Si les hallucinations visuelles sont presentes sous forme de lumieres, de points 
ou de formes geometriques (grillagees par exemple), elles sont appelees hallucinations visuelles 
non formees. 

Origine oculaire 

Contrairement aux illusions, les hallucinations ne sont pas provoquees par des erreurs refracti- 
ves ou optiques. Le decollement du vitre avec persistance d'adhesion vitreoretinienne peut etre 
source de perception de formes colorees ou des flashes blancs verticaux (appeles stries lumineuses 
de Moore). De telles hallucinations sont souvent plus manifestes dans un environnement sombre. 
Un decollement de retine peut produire la persistance des flashes et des corps flottants avec ou 
sans baisse d'acuite visuelle. 

Zaret BS. Lightning streaks of Moore : a cause of recurrent stereotypic visual disturbance. 

Neurology. 1985; 35(7) : 1078-1081. 

Les pathologies retiniennes peuvent etre a 1'origine de perception de lumieres et de flashes 
continus, qui tendent a persister dans le temps (contrairement aux flashes de la migraine qui sont 
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transitoires). Ces flashes peuvent etre de simples lumieres blanches, mais le plus souvent ils for- 
ment des motifs geometriques qui peuvent etre colores, dores ou argentes. Des photopsies (points 
lumineux clignotants) accompagnent souvent l'installation de la retinopathie liee au cancer, qui est 
un processus paraneoplasique. De fa^on similaire, des lumieres clignotantes peuvent accompagner 
un grand nombre d'anomalies de la retine, de 1'EPR et de la choroide (syndrome MEWDS [multi- 
pled evanescent white dot syndrome ], AZOOR [acute zonal occult outer retinopathy], ou choriore- 
tinopathie birdshot). Pour une description complete de ces maladies, voir la Section 12 du BCSC, 
Retina and Vitreous ( Retine et vitre). 

Le vasospasme retinien peut produire une baisse d'acuite visuelle ou des images monoculaires 
non formees (couleurs, lignes ou phosphenes de type flashes lumineux brillants) qui durent jusqu'a 
45 minutes et peuvent etre suivies de cephalees. Des sequelles sont inhabituelles ; rarement, un 
scotome permanent peut etre present. 

Alabduljalil T, Behbehani R. Paraneoplastic syndromes in ophthalmology. Curr Opin Ophthalmol. 

2007; 18(6) : 463-469. 

Gass JD, Agarwal A, Scott IU. Acute zonal occult outer retinopathy : a long-term follow-up study. 

Am J Ophthalmol. 2002; 134(3) : 329-339. 

Headache Classification Subcommittee of the International Headache Society. The International 
Classification of Headache Disorders. 2nd ed. Cephalalgia. 2004; 24(Suppl 1) : 9-160. 

Causes provenant du nerf optique 

Les nevrites optiques produisent souvent des phosphenes induits par les mouvements du globe 
oculaire ou dans un environnement sombre. Les patients avec une neuropathie optique subaigue 
ou chronique peuvent presenter des phenomenes de photisme induit par les sons (sensations de 
couleurs ou de lumiere associees au bruit, au toucher, au gout, ou a l'odeur). Ces phenomenes 
tendent a etre non formes et sont declenches par de nombreux sons entendus dans l'oreille ipsilate- 
rale. Les phenomenes de photisme induits par les bruits sont attribues a des decharges du ganglion 
genicule lateral, qui est egalement responsable de la perception des sons et est adjacent au noyau 
genicule medial du systeme auditif. 

Origine corticale 

II est souvent admis que des lesions qui affectent les radiations optiques anterieures (le lobe tempo- 
ral) entrainent des hallucinations visuelles formees, tandis que les lesions plus posterieures (dans 
le lobe parietal ou occipital) produisent des hallucinations visuelles non formees. Cependant, ces 
regies ont de nombreuses exceptions. Dans de rares cas, des lesions impliquant le mesencephale 
peuvent entrainer des hallucinations (hallucinose pedonculaire). Ces hallucinations sont formees 
et peuvent etre constantes. Elies sont generalement associees a une inversion du rythme veille- 
sommeil. D'autres symptomes associes peuvent survenir si des structures adjacentes sont affectees 
(par exemple faisceaux des nerfs oculomoteurs, tractus corticospinal). 

Lobes temporal, parietal et occipital 

Les lesions du lobe temporal produisent le plus souvent des hallucinations olfactives et gustatives. 
Les phenomenes visuels provenant de lesions dans cette region sont generalement complexes, a 
types d'hallucinations formees dans le champ visuel ipsilateral ou contralateral. L'epilepsie est une 
cause frequente d'hallucinations formees dans cette region. L'existence dune aura visuelle oriente 
vers une cause focale de la crise convulsive. 
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Les hallucinations consecutives a des lesions du lobe parietal peuvent etre formees ou non 
formees. 

Les hallucinations non formees s'associent frequemment a des pathologies du lobe occipital. 
Les patients peuvent decrire des flashes de lumiere blanche ou coloree, des couleurs kaleidoscopi- 
ques, des disques mouvants, un clignotement, ou une forme hexagonale (en rayon de miel). Une 
disparition complete de la vision suggere une ischemie bilaterale du lobe occipital. 

Les patients decrivent parfois des hallucinations au sein d'un champ hemianopsique homo- 
nyme ou quadranopsique. Ces images sont generalement complexes et peuvent etre statiques 
ou mobiles dans tout le champ visuel. La palinopsie hallucinatoire (voir section suivante) est 
l'apparition d'objets ou de personnes deja vus precedemment. Elle peut survenir en cas de 
lesions du lobe temporal, parietal ou occipital, particulierement lors dune ischemie circulatoire 
posterieure. 

Palinopsie 

II s'agit d'un phenomene cortical qui peut survenir lors des lesions dans les aires parieto-occipitales 
non dominantes. La palinopsie est une persistance visuelle apres la disparition du stimulus origi- 
nal (survenue de postimages). Les postimages peuvent apparaitre dans l'hemichamp visuel aveu- 
gle, lors dune hemianopsie, et elles peuvent parfois etre associees a des hallucinations visuelles. 
La migraine et certains medicaments (clomiphene [Clomid®], trazodone [Desyrel®], nafazodone 
[Serzone®]) peuvent produire des symptomes similaires. 

Lepore FE. Spontaneous visual phenomena with visual loss : 104 patients with lesions of retinal 
and neural afferent pathways. Neurology. 1990; 40(3 pt 1) : 444-447. 

Vaphiades MS, Celesia GG, Brigell MG. Positive spontaneous visual phenomena limited to the 
hemianopic field in lesions of central visual pathways. Neurology. 1996; 47(2) : 408-417. 


Migraine 

Les phenomenes visuels de la migraine sont generalement attribues a une activite excitatrice anor- 
male dans le cortex cerebral, suivie dune onde de fonction neuronale diminuee (onde de depres- 
sion corticale). Dans les migraines avec aura, les phenomenes visuels durent typiquement 10 a 
30 minutes et sont suivis de cephalees typiques (voir chapitre 12). Les hallucinations sont binocu- 
laires. A cote du spectre de fortification classique, les patients peuvent eprouver des phenomenes 
visuels de type « Alice au pays des merveilles » (micropsie/macropsie), formes ou non formes, voire 
une distorsion visuelle. Les descriptions classiques incluent des ondes de chaleur, une impression 
de verre craquele, une vision kaleidoscopique, ou une vision fragmentee. Les patients peuvent 
decrire ces phenomenes visuels sans qu'il y ait de cephalees. 

Syndrome de Charles Bonnet 

Le syndrome de Charles Bonnet se definit par l'existence d'hallucinations visuelles en presence 
dune pathologie oculaire entrainant un deficit visuel bilateral, sans qu'il y ait une pathologie 
cognitive sous-jacente. Les hallucinations peuvent etre elementaires ou hautement organisees et 
complexes. Les patients peuvent avoir des hallucinations formees ou non formees qui peuvent etre 
persistantes ou transitoires. Les patients atteints d'un syndrome de Charles Bonnet sont conscients 
que les hallucinations ne sont pas reelles. Si la cause de la baisse d'acuite visuelle est connue, 
une neuro-imagerie n'est pas necessaire. Les traitements de ce syndrome ont une efficacite tres 
variable. 
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Menon GJ, Rahman I, Menon SJ, Dutton GN. Complex visual hallucinations in the visually 
impaired : the Charles Bonnet syndrome. Surv Ophthalmol. 2003; 48(1) : 58-72. 

Rovner BW. The Charles Bonnet syndrome : a review of recent research. Curr Opin Ophthalmol. 
2006; 17(3) : 275-277. 


Troubles visuels lies a un dysfonctionnement cortical superieur 

L'information visuelle qui atteint le cortex strie occipital (aire VI) est le debut du processus de 
« vision ». Cette information doit etre analysee ensuite par les aires visuelles corticales associatives 
pour conduire a une conscience visuelle (voir chapitre 1). L'information visuelle qui atteint le cortex 
occipital primaire est projetee a travers deux voies (voir chapitre 1, fig. 1-22) : une voie occipitotem- 
porale ventrale et une voie occipitoparietale dorsale. La voie ventrale est impliquee dans l'analyse des 
attributs physiques dune image (le « quoi »), tels la couleur, la forme et le schema. La voie dorsale est 
importante pour l'analyse visuospatiale (le « oii», ou la localisation des items dans l'espace) et pour le 
guidage des mouvements vers les objets d 'interet. De plus, des voies d 'interconnexion sont capitales 
pour le transfert de l'information du cortex primaire vers les aires associatives (aire V2 a V5). 

En general, les syndromes corticaux dus a des anomalies dans l'analyse visuelle peuvent 
resulter de : 1) 1'alteration des aires corticales specifiques responsables de l'analyse de l'infor- 
mation, ou 2) l'interruption du flux d'information entre ces aires ( syndrome de deconnexion). 
Les troubles des fonctions visuelles corticales superieures sont de plusieurs types : alteration de 
la reconnaissance des objets, anomalies de la perception visuospatiale, et conscience du deficit 
visuel (tableau 6-2). 

Girkin CA, Miller NR. Central disorders of vision in humans. Surv Ophthalmol. 2001 ; 45(5) : 

379-405. 

Troubles de la reconnaissance 
Agnosie des objets 

L'interruption de flux entre le lobe occipital et l'aire du lobe temporal impliquee dans 1'identi- 
fication des objets entraine une incapacity de reconnaitre les objets, appelee agnosie des objets, 


Tableau 6-2 Troubles des fonctions corticales superieures 

Troubles de la reconnaissance 

Agnosie des objets 
Prosopagnosie 
Akinetopsie 
Alexie sans agraphie 
Achromatopsie cerebrale 
Troubles des relations visuospatiales 
Simultagnosie 
Ataxie optique 

Apraxie oculomotrice acquise 
Syndrome de Balint 
Allesthesie visuelle 

Troubles de la conscience de la vision ou perte visuelle 

Syndrome d'Anton 
Phenomene de Riddoch 
Vision aveugle 
Negligence hemispatiale 
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qui est une forme de deconnexion visuovisuelle. Cela resulte le plus souvent d'un dysfonction- 
nement occipitotemporal bilateral (voie ventrale), affectant le faisceau longitudinal inferieur. 
Les patients peuvent identifier les objets en les touchant ou par leur description, mais pas par 
leur vision. 

Prosopagnosie 

La prosopagnosie est l'incapacite de reconnaitre des visages familiers, et constitue une forme 
plus specifique de deconnexion visuovisuelle. Ces patients ont generalement des difficultes avec 
d'autres taches sollicitant la memoire visuelle. Ce trouble survient generalement lors des lesions 
occipitales bilaterales, mais peut egalement survenir avec des lesions du lobe occipital inferieur 
droit. Des deficits du champ visuel superieur homonyme sont frequents. Cette forme d'agnosie 
semble etre l'une des raisons pour lesquelles les patients avec une maladie d' Alzheimer avancee ne 
reconnaissent pas leurs proches. 

Barton JJ. Disorders of face perception and recognition. Neurol Clin. 2003 ; 21(2) : 521-548. 

Akinetopsie 

Les patients avec des affections touchant la voie dorsale (aire V5/TM) peuvent perdre la perception 
des mouvements visuels (akinetopsie), tout en conservant la perception de la forme, de la texture 
et de la couleur des objets. 

Alexie sans agraphie 

L'interruption de la transmission de l'information visuelle entre le lobe occipital et le gyrus angu- 
laire dominant provoque une deconnexion visuoverbale. Durant la lecture, l'information visuelle 
du champ visuel gauche est reque dans le lobe occipital droit et est transferee du cote gauche du 
cerveau a travers le corps calleux. Cette information est aussi relayee au gyrus angulaire du lobe 
parietal pour la comprehension. En cas de lesion du splenium du corps calleux (fig. 6-1), l'infor- 
mation perque dans le champ visuel gauche ne peut pas croiser du lobe occipital droit vers le lobe 



Figure 6-1 Alexie sans agraphie. Le diagramme decrit le flux d'information du lobe occipital droit 
a travers le splenium du corps calleux vers le gyrus angulaire. Une lesion dans le lobe occipital 
gauche va obstruer ce flux. (Remerciements au Dr Eric Eggenberger.) 
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occipital gauche. Lorsqu'il existe des lesions associees du lobe occipital gauche, il en resulte une 
alexie sans agraphie (le patient peut ecrire mais ne peut pas lire). C'est generalement du a un infarc- 
tus du lobe occipital gauche et aux fibres croisant dans le splenium du corps calleux. Les structures 
anterieures au splenium etant generalement intactes, ces patients peuvent parler et ecrire. De fa^on 
interessante, ils ne peuvent pas lire ce qu 'ils ont juste ecrit ! Si le gyrus angulaire gauche est endom- 
mage, la lecture et l'ecriture sont affectees en meme temps ( alexie avec agraphie). Ces patients sont 
par ailleurs souvent atteints dune acalculie, dune confusion droite-gauche, et dune agnosie des 
doigts ( syndrome de Gerstmann ). 

Biran I, Coslett HB. Visual agnosia. Curr Neurol Neurosci Rep. 2003; 3(6) : 508-512. 

Achromatopsie cerebrate 

La discrimination des couleurs peut etre anormale apres des lesions corticales bilaterales des 
lobes parietal ou occipital (gyrus lingual et fusiforme, voir chapitre 1). Les patients ne peuvent pas 
reconnaitre les couleurs ou les classer dans une serie (test de Hue). Des lesions du cortex ventro- 
medial occipital bilateral peuvent entrainer une achromatopsie complete; des lesions unilaterales 
peuvent entrainer seulement une hemiachromatopsie. II existe souvent une association a des defi- 
cits homonymes du champ visuel superieur. 

Heywood CA, Kentridge RW. Achromatopsia, color vision, and cortex. Neurol Clin. 2003 ; 21(2) : 
483-500. 

Troubles des relations visuospatiales 
Simultagnosie 

La simultagnosie est l'incapacite d'integrer de multiples elements dune scene pour former une 
image totale. Le clinicien peut evaluer la simultagnosie en demandant au patient de decrire une 
image complexe (fig. 6-2). Si le patient se limite a une description fragmentee de l'image complexe, 
il s'agit probablement d'un probleme d' analyse visuelle. Le patient ne peut pas decrire une autre 
portion de l'image complexe, a moins que l'examinateur ne la lui indique. Le test de la vision des 
couleurs par des plaques pseudo-isochromatiques d'Ishihara peut suggerer une simultagnosie si le 
patient peut identifier des couleurs mais ne peut pas determiner les formes des nombres (le patient 
ne voit pas la totalite de l'image comme la somme de ces petites parties). 

Brazis PW, Graff-Radford NR, Newman NJ, Lee AG. Ishihara color plates as a test for simultano- 
gnosia. Am J Ophthalmol. 1998; 126(6) : 850-851. 

Ataxie optique 

Les patients avec une ataxie optique cherchent un objet comme s'ils etaient aveugles ; il y a une 
deconnexion entre l'influx visuel et le systeme moteur. La localisation anatomique est complexe, 
impliquant le cortex parietal posterieur, le cortex premoteur, les aires motrices, les aires corticales 
ventromediales et les structures sous-corticales. 

Apraxie oculomotrice acquise 

Egalement connue sous le nom de « spasme de fixation » ou de « paralysie psychique du regard », 
l'apraxie oculomotrice acquise implique la perte des mouvements volontaires des yeux lors de la 
fixation d'une cible. 
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Figure 6-2 On demande au patient de decrire ce qui se passe sur I'image appelee «l'image du 
vol de gateau », modifiee d'apres le Boston Diagnostic Aphasia Examination. Le patient avec une 
simultagnosie ne decrit qu'une partie de la scene, sans etre capable de percevoir la totalite de 
I'image. (Reproduit avec I'autorisation de Kline LB, Bajandas FJ. Neuro-Ophthalmology Review Manual. Rev. 5th ed. 
Thorofare, NJ : Slack; 2004 : 227.) 


Syndrome de Balint 

Le syndrome de Balint est un phenomene rare resultant de lesions occipitoparietales bilaterales qui 
consistent en une triade associant simultagnosie, ataxie optique et apraxie oculomotrice acquise. 
Cliniquement, cette triade est rarement complete, un ou deux signes pouvant etre au premier plan. 

Allesthesie visuelle 

Les patients avec une allesthesie visuelle voient leur environnement inverse, ayant subi une rota- 
tion, ou retourne. Cela permet de localiser la lesion soit dans la region medullaire laterale ( syn- 
drome de Wallenberg ), soit dans la region occipitoparietale. 

Troubles de la conscience de la vision ou deficit visuel 
Syndrome d'Anton 

Un patient atteint dune cecite corticale peut ne pas presenter de symptomes visuels ; cela est appele 
syndrome d'Anton. Les patients ayant ce syndrome n'ont pas de comportement visuel particu- 
lar, mais ils peuvent presenter des hallucinations et des confabulations d'images visuelles, en se 
declarant capables de voir. Le syndrome d'Anton est plus frequent lors des accidents vasculaires 
cerebraux occipitaux bilateraux, mais il a ete egalement decrit chez des patients avec une cecite 
provenant de lesions bilaterales des nerfs optiques. 
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Stasheff SF, Barton JJS. Deficits in cortical visual function. Ophthalmol Clin North Am. 2001 ; 

14(1) : 217-242. 

Phenomene de Riddoch 

La preservation de la perception des mouvements dans un hemichamp visuel aveugle est appelee 
phenomene de Riddoch. Si ce phenomene est present chez un patient atteint dune hemianopsie 
laterale homonyme complete, le pronostic visuel est meilleur. 

Vision aveugle 

Les patients presentant une cecite corticale peuvent avoir une perception visuelle rudimentaire 
inconsciente (vision aveugle ou Hindsight). Cela peut etre du a l'une des voies visuelles a travers le 
colliculus superieur ou aux connexions entre le corps genicule lateral et le cortex visuel extrastrie. 

Negligence hemispatiale 

Les patients atteints dune negligence hemispatiale (heminegligence) ne perqoivent pas les objets 
presentes dans un champ de vision, pourtant intact. Pour identifier cette pathologie, on peut uti- 
liser des tests par confrontation, par exemple une stimulation simultanee double (voir chapitre 
3 pour la description du test de champ visuel par confrontation). La negligence hemispatiale est 
generalement due a une lesion dans l'hemisphere droit (cortex parietal posterieur, champ visuel 
frontal et gyrus singulaire) qui medie l'attention dans les deux hemichamps. 

Kline LB, Bajandas FJ. Neuro-Ophthalmology Review Manual. Rev. 5th ed. Thorofare, NJ : Slack; 

2004 : chap 18.) 


CHAPITRE 7 


Troubles oculomoteurs 
supranucleaires 


Les mouvements oculaires sont sous le controle du systeme efferent , dont l'anatomie est presentee 
au chapitre 1. Le systeme oculomoteur efferent (comme tout autre systeme efferent) est consti- 
tue par des voies supranucleaires et des voies infranucleaires. Cette distinction est cliniquement 
importante, car les lesions supranucleaires affectent presque toujours les deux yeux simultane- 
ment, alors qu'une lesion infranucleaire affecte differemment les deux yeux. Lors dune lesion 
supranucleaire, l'atteinte bilaterale des deux yeux fait que la diplopie est le plus souvent absente 
(sauf quelques rares exceptions, comme celle d'une skew deviation). A l'inverse, une lesion infra- 
nucleaire provoque le plus souvent une diplopie. Les atteintes supranucleaires sont decrites dans ce 
chapitre, alors que les atteintes infranucleaires sont decrites dans le chapitre 8. 

Les voies supranucleaires incluent toutes les regions premotrices et motrices des cortex frontal 
et parietal; le cervelet; les ganglions de la base; les colliculus superieurs; le thalamus (le noyau 
genicule dorsolateral et le pulvinar) ; ainsi que des centres du tronc cerebral (formation reticulee 
pontique paramediane, integrateurs neuronaux) et les noyaux vestibulaires. Les voies infranucleai- 
res incluent les noyaux oculomoteurs, les segments intramedullaires des nerfs craniens oculomo- 
teurs emergents, leurs segments peripheriques (dans leur trajet dans l'espace sous-arachnoidien, 
le sinus caverneux, la fissure orbitaire superieure et l'orbite), la jonction neuromusculaire et les 
muscles extraoculaires. 


Principes fondamentaux du controle oculomoteur 

Chez le primate, le systeme visuel afferent a principalement deux buts fondamentaux : 1) la detec- 
tion des objets et du mouvement au sein de l'environnement; et 2) fournir une haute resolution 
spatiale des objets qui se situent dans la sphere de notre attention. La retine situee en dehors de la 
fovea est destinee a la detection des objets, alors que la fovea, qui occupe seulement une fraction 
tres reduite de la retine, permet la perception fine d images, necessaire a la mise en place de taches 
oculomotrices de haute precision. 

Notre attention vers des objets localises dans la peripherie du champ visuel est soutenue par 
la perception d'un changement (comme un stimulus en mouvement, ou 1 'intensite lumineuse qui 
change). II s'agit d'un principe de base de tous les systemes sensoriels, en vertu duquel un stimulus 
sensoriel constant finit par provoquer une attenuation de la reponse neuronale. Cela explique pour- 
quoi, par exemple, nous ne sommes pas tentes de toucher le stimulus tactile constant que represented 
une montre ou des vetements. Cette particularite physiologique a pour consequence ['amelioration 
de la communication neurale. 
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Un objet en mouvement est un stimulus visuel particulierement fort, qui genere une percep- 
tion consciente de l'existence de cet objet dans son environnement. Cependant, la tache de fixer un 
objet en deplacement peut etre difficile. Toute imprecision dans le maintien de l'alignement entre 
la fovea et l'objet en mouvement a comme consequence une degradation de sa perception visuelle. 
Dans un environnement quotidien, la tache est rendue encore plus difficile par le fait que l'obser- 
vateur et l'objet observe sont souvent en mouvement. Plusieurs systemes oculomoteurs permettent 
de maintenir une vision de haute qualite, malgre ces mouvements relatifs (tableau 7-1). 

La poursuite oculaire est un mouvement oculaire qui permet le suivi de cibles visuelles dont 
le deplacement est relativement lent (moins de 30° par seconde). (Une cible visuelle se deplaqant 
a cette allure parcourt en 1 seconde une distance equivalente au tiers de la distance entre le point 
central de fixation et le point extreme du champ visuel lateral, en region temporale.) Un objet peut 
etre suivi du regard, meme a cette vitesse de deplacement, et meme si la tete bouge en meme temps, 
grace aux reflexes vestibulo-oculaires (RVO). Les RVO assurent le deplacement des yeux dans un 
sens contraire a celui de l'acceleration de la tete. Cependant, lorsque les mouvements de la tete 
s'effectuent a une vitesse constante, le RVO s'attenue rapidement dans le temps avant de disparaitre 
(apres quelques secondes). Cette attenuation du RVO devrait reduire la capacite de suivre une cible 
en mouvement et provoquer un flou visuel. La capacite de suivre des objets en mouvement pen- 
dant une duree plus longue est assuree par le systeme du nystagmus optocinetique (NOC), qui uti- 
lise les mouvements de poursuite oculaire pour suivre le deplacement de l'objet. Apres ce premier 
deplacement oculaire lent, intervient une saccade rapide de refixation dans la direction opposee 
des lors que la vitesse maximale de la poursuite a ete atteinte. Ces reponses vestibulaires peuvent 
etre supprimees de maniere volontaire par une fixation visuelle soutenue de la cible visuelle (par 
exemple, le malaise qui peut etre ressenti dans les vehicules en deplacement peut etre diminue en 
intensite en fixant une cible visuelle qui n'est pas en mouvement). 

Les cibles visuelles qui se deplacent avec une plus grande vitesse ne peuvent pas etre suivies 
par le systeme de la poursuite, mais cela peut se faire grace a un systeme de mouvements oculaires 
rapides de va-et-vient, generes par le systeme des saccades. Les saccades sont des mouvements 
«balistiques», qui ne peuvent pas etre arretes ou modifies apres qu'ils ont ete inities. Les mouve- 
ments relatifs des objets vers le sujet, ou qui les eloignent du sujet qui les regarde, mettent en jeu le 
systeme de vergence. La convergence , qui permet une rotation des globes oculaires en dedans, a le 
role de fixer des objets en mouvement vers le sujet. La divergence assure la fixation des objets qui 


Tableau 7-1 Mouvements oculaires 

Type 

Principales fonctions 

Vestibulaire 

Maintien stable d'une image sur la retine pendant des mouvements brefs 
de rotation ou de translation de la tete 

Fixation visuelle 

Maintien stable de I'image d'un objet stationnaire, en minimisant les 
mouvements oculaires 

Optocinetique 

Maintien stable des images sur la retine pendant une rotation continue 
de la tete 

Poursuite lisse 

Maintien stable et uniforme de I'image retinienne d'une cible visuelle qui 
est en mouvement lineaire 

Phases rapides 

Repositionnement des yeux pendant une rotation prolongee pour diriger 

du nystagmus 

le regard vers une scene a venir 

Saccades 

Positionner rapidement les yeux sur un objet d'interet 

Vergence 

Deplacement des yeux dans des directions opposees qui permet une 
projection unique d'un meme objet sur les deux foveas 
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s'eloignent de l'observateur. Toute anomalie de ces systemes entraine une alteration de la vision, 
des oscillopsies et, a un certain degre, un malaise lors du mouvement. 

La poursuite, le NOC et le systeme saccadique sont sous le controle de systemes anatomiques 
differents. Cependant, au niveau du tronc cerebral, le systeme des saccades et celui de la poursuite 
partagent les memes neurones supranucleaires (dont la formation reticulee pontique paramediane 
qui assure les mouvements horizontaux et le noyau interstitiel rostral du faisceau longitudinal 
median pour les mouvements verticaux), qui assurent ensuite l'innervation des noyaux oculomo- 
teurs. La separation anatomique de ces voies explique pourquoi il est possible de rencontrer un 
deficit clinique qui affecte specifiquement une de ces fonctions par un processus pathologique. 
De la meme maniere, l'examen clinique permet une appreciation de 1'integrite de ces systemes, ou 
alors, en cas de deficit, quel est le systeme specifiquement affecte. 

La fixation oculaire place la fovea sur un objet visuel d'interet et permet une vision optimale, 
avec une perception detaillee de chaque point de l'objet. Cependant, une fixation prolongee pro- 
voque un phenomene d'attenuation de la reponse neuronale de la retine. Dans ce cas, la degra- 
dation de la qualite de 1'image genere des petits mouvements appeles mouvements saccadiques 
de refixation. Ces mouvements sont continus, de tres faible amplitude (0,1 a 0,2° dangle) et sont 
appeles ondes carries. Cette denomination provient de l'aspect de ces mouvements sur des traces 
d'enregistrements oculomoteurs, qui montrent des mouvements d' amplitude et de vitesse egales 
vers la droite et vers la gauche, interrompus par des periodes tres breves d'intervalles intersaccadi- 
ques (voir chapitre 9). Les mouvements de va-et-vient sont d'assez faible amplitude pour maintenir 
1'image dans le champ de vision de la fovea, mais d'assez grande amplitude pour fournir aux pho- 
torecepteurs une image en changement continu, ce qui permet une amelioration de la qualite de 
perception de 1'image. Comme pour tout mouvement saccadique, il existe une pause breve (180 a 
200 ms) entre les mouvements oculaires (intervalle intersaccadique). 


Anatomie et examen clinique des mouvements oculaires 

L'examen clinique de 1'oculomotricite centrale evalue la fixation oculaire, le RVO, le nystagmus 
optocinetique, les saccades et les mouvements de poursuite, ainsi que la convergence (voir le 
tableau 7-1). Chacun de ces mouvements est regi par des voies specifiques, dediees a la fonc- 
tion respective. Le but commun de ces mouvements est de maintenir la position des deux globes 
oculaires sur une cible d'interet et de permettre des mouvements appropries sur des zones d'inte- 
ret. Les methodes d'exploration de chaque type de mouvements oculaires sont detaillees dans les 
paragraphes suivants. Une evaluation complete des mouvements oculaires inclut egalement une 
recherche de nystagmus, decrit au chapitre 9. 

Stabilite oculaire 

La fixation oculaire a pour fonction de maintenir 1'image d'un objet sur la fovea. Le systeme qui en 
est responsable pendant le mouvement de l'objet ou de la personne qui regarde est le systeme de 
poursuite. Les deux systemes de fixation et de poursuite sont constitues par des voies differentes, 
bien que les structures impliquees dans la fixation oculaire soient imparfaitement connues. 

Le moyen le plus simple devaluation de la fixation oculaire consiste en l'observation attentive 
des yeux d'un sujet dont la tete et le corps sont immobiles, alors qu'il regarde fixement une cible 
visuelle stationnaire. La recherche de la capacite d'un patient de fixer une cible visuelle peut reveler 
un nystagmus spontane, frequemment provoque par un desequilibre dans le systeme vestibulaire 
ou ses efferences vers les noyaux oculomoteurs. Les mouvements oculaires anormaux qui resultent 
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d'un dysfonctionnement vestibulaire peuvent etre supprimes par la fixation visuelle (et s'aggravent 
en l'absence de fixation visuelle; voir chapitre 9). 

La fixation oculaire a pour fonction la suppression des mouvements oculaires involontaires. 
Les saccades oculaires involontaires et qui ne peuvent pas etre supprimees par une fixation ocu- 
laire normale portent le nom d 'intrusions saccadiques , dont la manifestation la plus frequente est 
constitute par les ondes carries (square-wave jerks). II s'agit de mouvements oculaires qui ecartent 
les yeux de la cible visuelle, en les ramenant ensuite dans leur position initiale, ces oscillations 
etant symetriques vers la droite et vers la gauche (voir chapitre 9). Une variante de ces mouvements 
oculaires, dune plus faible amplitude, peut etre rencontree physiologiquement chez des individus 
normaux, mais aussi, plus frequemment, chez des patients atteints d eparalysie supranucleaire pro- 
gressive (PSP) ou dans certaines affections cerebelleuses. 


Reflexe vestibulo-oculaire 

La fonction du RVO est de maintenir l'image de maniere stable sur la retine, lors des mouvements 
brefs, a haute frequence, de rotation de la tete, comme ceux qui surviennent habituellement lors 
de la marche. Les RVO sont assures a la fois par les canaux semi-circulaires (pour les mouvements 
angulaires) et par les otolithes qui se trouvent dans l'utricule et le saccule (pour 1'acceleration 
lineaire). Les influx nerveux (excitateurs ou inhibiteurs) qui proviennent de ces structures sont 
transmis a travers les nerfs vestibulaires aux noyaux vestibulaires dans le tronc cerebral, qui se 
connectent ensuite avec les neurones des noyaux oculomoteurs (constituant les voies des reflexes 
vestibulaires; voir chapitre 1, fig. 1-32). Les noyaux vestibulaires ont des connexions etroites avec 
le cervelet, en particulier avec le vermis anterieur, le nodulus et le flocculus. Chacun de ces canaux 
semi-circulaires innerve une paire de muscles oculomoteurs synergiques, qui mobilisent les deux 
yeux dans le meme plan que le canal correspondant. Chaque canal semi-circulaire est responsa- 
ble de mouvements rotatoires dans les deux directions d'un meme plan. Ces mouvements sont 
controles par deux populations neuronales ayant une activite antagoniste, selon la direction du 
mouvement. La reponse du RVO diminue rapidement, mais elle peut rester active et persister (par 
un mecanisme de «stockage») lors des mouvements prolonges de la tete. 

Un dysfonctionnement du RVO peut etre mis en evidence par un examen clinique appro- 
prie. L'existence d'un nystagmus spontane est un signe d'un desequilibre vestibulaire qui n'est pas 
compense. Un moyen plus fin de diagnostic d'un nystagmus spontane est de regarder le fond d'oeil 
par ophtalmoscopie directe, en recherchant des mouvements repetitifs de la tete du nerf optique. 
Ce test est realise alors que le patient tente d'immobiliser son regard, en frxant une cible visuelle 
avec l'autre ceil. Afin de supprimer l'effet de la fixation oculaire, il suffit de couvrir l'oeil fixateur 
et d'observer attentivement l'oeil examine par ophtalmoscopie. Une intensification du nystagmus 
par la suppression de la fixation oculaire, alors que la tete et le corps sont maintenus en position 
immobile, signifie un desequilibre du systeme vestibulaire peripherique. Une deviation de la tete 
du nerf optique vers la droite du patient (provoquee par un mouvement des globes oculaires vers 
la gauche) signifie un dysfonctionnement de l'organe ou du nerf vestibulaires gauches (voir aussi 
« Nystagmus vestibulaire » au chapitre 9). 

Un autre moyen de tester le systeme vestibulaire est d'imprimer des mouvements brefs, hori- 
zontaux de la tete pendant 10 a 15 secondes, celle-ci etant ensuite maintenue fixe. En cas de dysfonc- 
tionnement vestibulaire, on peut constater, a l'arret de la manoeuvre, la presence d'un nystagmus 
transitoire. II est important de demander au patient de ne pas fixer une cible visuelle pendant la 
realisation de cette manoeuvre, puisque la fixation a la capacite de supprimer les reponses vesti- 
bulaires. Pour cela, on peut demander au patient de fermer les yeux dans un environnement som- 
bre, ou alors utiliser des lunettes de Frenzel , ayant des verres forts des deux cotes (+20 dioptries). 
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La recherche de mouvements oculaires se fait dans une piece sombre, avec une lumiere qui eclaire 
lateralement un oeil. Le nystagmus engendre par les mouvements imprimes a la tete peut etre le 
resultat de lesions vestibulaires centrales ou peripheriques. 

Le gain du RVO (qui se definit comme le rapport entre l'amplitude de la rotation des globes 
oculaires et l'amplitude de la rotation de la tete) peut etre evalue cliniquement par une manoeuvre 
qui consiste a imprimer des secousses brusques a la tete ( head thrust ), ou a l'aide d'un ophtalmo- 
scope. Lors de la manoeuvre de secousses de la tete, le clinicien fait tourner brusquement la tete du 
patient (mouvements vifs, de petite amplitude), alors que ce dernier fixe une cible visuelle avec sa 
correction habituelle. Le systeme du RVO est le principal systeme mis en jeu lors de cette manoeu- 
vre. Normalement, un mouvement de la tete de 10° s'accompagne d'un mouvement reflexe, dans le 
sens oppose, des yeux de 10°, qui permet de maintenir la cible visuelle fixe sur la fovea. Un desequi- 
libre du gain vestibulaire aura comme consequence une reaction inadaptee des yeux, qui ne vont 
plus etre centres sur la cible visuelle a la fin de la manoeuvre ; il en resulte que les yeux effectuent 
une saccade de refixation de la cible visuelle. Ce type de reponse inadequate est mis en evidence 
lorsque la tete est tournee du cote de la lesion. II est possible de rendre ce test plus sensible en 
regardant le fond de l'oeil avec un ophtalmoscope. Lorsqu'il est possible de fixer une cible visuelle, 
les yeux peuvent etre maintenus dans une position stable, malgre des mouvements de la tete (allant 
jusqu'a une frequence de 2 Hz), par le systeme de la poursuite oculaire. Au-dela de cette frequence 
(comme lors de la manoeuvre decrite), on peut mettre en evidence un dysfonctionnement du sys- 
teme vestibulaire. Un gain normal (dont la valeur est de 1) se manifeste par une stabilite de la 
position des tetes du nerf optique, lors des mouvements de la tete. Une deviation des tetes des nerfs 
optiques du meme cote ou du cote oppose de la direction du mouvement de la tete met en evidence 
une hyper- ou une hypoactivite du systeme des RVO. 

Une perte bilaterale de la fonction vestibulaire est facilement mise en evidence en mesurant 
l'acuite visuelle d'un patient chez qui on impose des mouvements rotatoires de la tete (acuite 
visuelle dynamique). En pratique, on imprime des petits mouvements de rotation de la tete avec 
une frequence d'environ 2 Hz, chez un patient qui est en train de lire, avec sa meilleure correction 
optique, les lettres d'un optotype. En cas de deficit bilateral du gain du RVO, le decalage entre 
l'amplitude des mouvements de la tete et ceux des yeux va faire que les lettres ne vont plus etre 
visualisees par la fovea et l'acuite visuelle diminuera de plusieurs lignes (typiquement, d'au moins 
4 lignes). 


Nystagmus optocinetique 

Le systeme optocinetique assure un maintien stable des images sur la retine lors des mouvements 
soutenus de la tete ou de l'environnement. Pendant les 30 premieres secondes de mouvement, 
ce sont les canaux semi-circulaires qui assurent cette fonction, par l'intermediaire du RVO, mais 
apres ce delai, le RVO va s'attenuer. Au-dela de cette duree, c'est le nystagmus optocinetique qui 
est a l'origine du maintien des globes oculaires pendant les mouvements prolonges de rotation 
de la tete. Ainsi, le systeme des RVO et le systeme optocinetique agissent de maniere synergique 
afin d'aligner les yeux lors des mouvements de rotation de la tete. Cependant, le systeme de la 
poursuite oculaire, sous-tendu par l'attention visuelle accordee a la cible en mouvement, a un role 
plus important encore que le systeme optocinetique. De la meme maniere, les mouvements de 
poursuite contribuent egalement a la stabilite oculaire pendant des rotations tres breves de la tete, 
qui mettent en jeu le systeme des RVO. 

La reponse initiale du systeme optocinetique est un mouvement de poursuite, dont les voies 
anatomiques sont decrites plus loin dans ce chapitre. Ensuite, un nystagmus compensateur est mis 
en jeu par les memes neurones vestibulaires que ceux qui repondent a une stimulation vestibulaire 
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(et qui tend a s'attenuer, comme decrit precedemment, lors dune rotation prolongee de la tete). 
Ainsi, lorsque les images projetees sur la retine sont en mouvement continu (comme lorsque 
quelqu'un court), le reflexe optocinetique est capable d'assurer une fixation continue, malgre la 
disparition des influences vestibulaires produites par les mouvements de la tete. L'integrite des 
neurones vestibulaires peut done etre etudiee sans utiliser des stimuli vestibulaires. 

devaluation adequate du nystagmus optocinetique necessite des conditions particulieres : les 
stimuli en mouvement doivent remplir tout l'environnement visuel, et etre associes a une periode 
breve, dite optocinetique apres nystagmus (OCAN), des que le mouvement s'arrete; ce type deva- 
luation peut etre effectue uniquement dans un laboratoire equipe de materiel adapte. Meme dans 
ces conditions particulieres, les reponses oculomotrices n' « isolent» pas le systeme optocinetique, 
mais constituent un reflet de l'influence des systemes de poursuite et optocinetique (la fixation 
volontaire de la cible en mouvement met en jeu la poursuite, alors que les mouvements oculaires 
involontaires produits par la cible en vision sont dus au systeme optocinetique). Le tambour opto- 
cinetique, ou alternent des bandes sombres et des bandes claires, utilise par les cliniciens dans leur 
cabinet sous-tend seulement une partie du champ visuel. Pour cette raison, bien que tres pratique, 
le tambour optocinetique n'evalue que les systemes des saccades et de la poursuite. 


Systeme saccadique 

La fonction du systeme saccadique est de placer rapidement la fovea sur une cible visuelle d'interet. 
Les saccades sont des mouvements balistiques qui ne peuvent habituellement pas etre modifies 
apres leur initiation. La vitesse des saccades est correlee avec l'importance du mouvement ocu- 
laire : les saccades de grande amplitude sont generalement plus rapides que les saccades de petite 
amplitude. La vitesse des saccades peut depasser 500° par seconde, ce qui permet un mouvement 
entre la position primaire et le point le plus eloigne du champ visuel temporal, qui s'effectue en 
0,2 seconde. La duree dune saccade est generalement inferieure a 100 ms. 

Les saccades volontaires sont sous le controle de plusieurs aires cerebrales corticales, y compris 
les aires premotrices qui projettent leurs efferences vers \aire oculomotricefrontale (voir chapitre 1). 
L' activation de ces aires produit des saccades oculaires conjuguees, controlaterales. Les voies des- 
cendantes des aires oculomotrices frontales se dirigent principalement vers la formation reticu- 
lee pontique paramediane controlaterale. II existe cependant d'autres projections intermediates, 
notamment vers les ganglions de la base et le colliculus superieur, qui participent egalement au 
controle oculomoteur. La cible finale de ces voies est representee par les motoneurones situes dans 
les noyaux des nerfs craniens oculomoteurs (III, IV, VI). Ici, la vitesse des mouvements oculaires 
est codee par la frequence des influx, alors que leur amplitude est codee par la duree de l'excitation 
nerveuse. II existe une correlation entre 1'amplitude et la vitesse des saccades. Chaque saccade est 
le resultat de faction de deux composantes d'un signal de controle neuronal : un signal de type 
« pulse », suivi d'un signal de type « step » (fig. 7-1). La vitesse de la partie initiale d'un mouvement 
oculaire est produite par une impulsion neuronale relativement forte, qui porte le nom de pulse. 
Le step aboutit a un controle adapte des mouvements oculaires dans les positions excentriques 
du regard, par 1'integration des signaux neuronaux qui assurent les mouvements oculaires hori- 
zontaux. Cette integration s'opere au sein du noyau vestibulaire medial et du noyau accessoire du 
nerf hypoglosse (connu sous le nom de noyau prepositus hypoglossi), dans la partie basse du tronc 
cerebral. Dans la partie haute du tronc cerebral, dans le mesencephale, se situe le noyau rostral 
interstitiel dufaisceau longitudinal median (riFLM), qui est le centre supranucleaire qui controle les 
mouvements oculaires conjugues verticaux et torsionnels. L'integration des mouvements verticaux 
qui assurent la fonction de step est assuree par une structure situee a proximite, le noyau interstitiel 
de Cajal (cette structure est fhomologue du noyau accessoire de l'hypoglosse, responsable de la 
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Figure 7-1 Influence des signaux de « pulse » et de «step» dans la genese d'un mouvement ocu- 
laire saccadique. Le schema montre la coordination entre les neurones de type inhibiteur, appeles 
neurones omnipauses (P), les neurones de type a bouffees (burst), (B ; qui ont une activite excitatrice 
en rafale) et les cellules de I ' integrateur neuronal (IN), lors de la genese d'une saccade. L' IN effec- 
tue une integration de I'activite neuronale necessaire pour I'execution d'une saccade pendant une 
duree de temps (Jdt). Les cellules omnipauses arretent leur activite juste avant le declenchement 
d'une saccade. En meme temps, les neurones de type burst entrent en activite pour generer un 
signal nomme « pulse », et qui initie la saccade. Ce signal arrive au niveau de TIN, qui determine I'in- 
tensite du signal efferent (step), necessaire pour le maintien des globes oculaires dans une position 
excentrique. Ces signaux de pulse et de step modifient I'activite des motoneurones oculaires (MNO), 
dont les signaux efferents sont a I'origine des mouvements oculaires. Le trace en bas a droite (E) 
represente le deplacement des globes oculaires de leur position primaire a une position excentrique, 
maintenue constante. Les lignes verticales represented des decharges individuelles des differents 
neurones. En dessous de chaque decharge neuronale (pic), il y a une representation graphique de la 
frequence de decharge par rapport au temps. (Reproduit avec I'autorisation de Leigh RJ, Zee DS. The Neurology 
of Eye Movements. 3rd ed. Contemporary Neurology Series. New York : Oxford University Press; 1999.1 


fonction d 'integration assurant le controle des mouvements oculaires horizontaux). Les saccades 
oculaires et le maintien du regard sont fortement sous la dependance du cervelet. 

L'examen des saccades se fait en demandant au patient de bouger rapidement son regard entre 
deux cibles visuelles, comme celles representees par les deux index de l'examinateur, les bras ecar- 
tes, a droite et a gauche du patient. Les parametres des saccades sont les suivants : la latence (duree 
entre l'apparition du stimulus et I'execution du mouvement), la precision (capacite de diriger une 
saccade precisement sur la cible), la vitesse et la conjugaison (capacite de mouvements conjoints 
des deux globes oculaires). Une saccade hypometrique arrete les globes oculaires avant leur arrivee 
sur la cible visuelle; cependant, I'execution ulterieure de 1 a 2 saccades de rattrapage est physiolo- 
gique. Une saccade hypermetrique depasse les cibles visuelles. 


Systeme de poursuite 

Le systeme de poursuite permet une vision optimale en maintenant les objets en mouvement sur 
les foveas, ou alors lorsque le sujet est en mouvement dans son environnement. Les structures cere- 
brales qui assurent le controle neuronal de la poursuite oculaire comprennent l'aire oculomotrice 
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frontale et l'aire temporale mediane (TM), l'aire temporale superieure mediane (TSM) et le cor- 
tex parietal posterieur. Les neurones situes dans l'aire temporale mediane repondent de maniere 
preferentielle a la vitesse et a la direction des stimuli visuels. Les aires TM et TSM font partie du 
systeme dorsal de traitement de I'information visuelle, qui joue un role important dans la detec- 
tion des stimuli visuels en mouvement (voir chapitre 1, fig. 1-26). Les voies descendantes vers le 
pont naissent dans une region a la confluence des lobes parietal, temporal et occipital, en passant 
ensuite par le bras posterieur de la capsule interne. Dans le tronc cerebral, le systeme de poursuite 
utilise les memes structures que le systeme des saccades (en particulier les faisceaux longitudinaux 
medians et les noyaux oculomoteurs), avec la participation supplementaire de quelques noyaux 
pontiques. Ces noyaux projettent leurs efferences vers le cervelet, ou le paraflocculus joue un role 
dans la genese des mouvements de poursuite. 

L'examen des mouvements de poursuite se fait en demandant au patient de suivre du regard 
une cible visuelle en mouvement horizontal, puis vertical, dont la trajectoire est previsible (la tete 
et le corps etant immobiles). Les cibles visuelles doivent avoir un mouvement lent, en dessous de 
30° par seconde (ce qui represente un tiers de la distance entre la position primaire et le point le 
plus excentre dans le champ visuel temporal). L'examen a pour but d'evaluer la latence d'initiation 
des mouvements oculaires, ainsi que leur precision. En cas de poursuite normale, le gain a une 
valeur de 1 - ce qui signifie que les yeux suivent de maniere adequate la cible en mouvement. 
Lorsque les mouvements oculaires sont en retard par rapport aux mouvements de la cible, le gain 
est inferieur a 1 ; cliniquement, cela se traduit par le fait que le sujet effectue une saccade de rattra- 
page pour recentrer les yeux sur la cible en mouvement. 


Vergence 

Les mouvements oculaires de vergence dirigent les yeux en directions opposees, ce qui permet le 
maintien d'une cible visuelle sur la fovea, alors que la cible s'approche de l'observateur. Les mouve- 
ments de vergence sont inities par une disparite dans la projection relative d'une meme image sur 
les deux retines. Le substrat neuronal de la vergence est imparfaitement connu chez les primates. 
II existe des cellules corticales ayant des proprietes de reponse a la binocularite, qui sont stimulees 
en cas de disparite de projection visuelle. Les neurones moteurs qui controlent la vergence sont 
situes dans le tronc cerebral, dans la formation reticulee mesencephalique, situee dorsalement par 
rapport aux noyaux oculomoteurs de la troisieme paire cranienne. L'examen de la convergence fait 
appel a une cible visuelle qui provoque une accommodation. Cette cible doit etre clairement visible 
par ses details (raison pour laquelle on ne doit pas utiliser la lumiere d'un stylo, qui est un stimulus 
visuel diffus). Une insuffisance de la convergence peut etre le resultat d'un faible effort effectue par 
le patient, ce qui limite l'utilite de l'examen de cette fonction en pratique. 


Pathologies des systemes oculomoteurs 


Instability oculaire 

La fixation oculaire peut etre perturbee par differents types de mouvements oculaires anormaux, 
connus sous le terme generique d 'intrusions saccadiques (voir chapitre 9). Ces intrusions sont habi- 
tuellement rapides, de duree breve et de faible amplitude. Les ondes carries ( square-wave jerks ) 
representent le type le plus frequent d'intrusions saccadiques. II s'agit d'un deplacement initial 
lateral des yeux, qui reviennent ensuite en position primaire, avec des mouvements symetriques 
(voir plus haut). Ce phenomene peut etre constate chez des sujets sains, notamment lors des 
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mouvements de poursuite. II est plus frequent, voire continu, chez des patients ayant une paralysie 
supranucleaire progressive (PSP), ou d'autres pathologies degeneratives. 

II est aise de differencier les ondes carrees d'autres mouvements nystagmiques par la simple 
observation clinique. Les ondes carrees ont uniquement des phases rapides, sans phases lentes. Les 
ondes carrees, dont l'amplitude varie de 0,5° a 5° (ces dernieres portant le nom de grandes ondes 
carrees), sont moins amples que les mouvements d'un nystagmus pendulaire. Les mouvements 
d'un nystagmus pendulaire oscillent autour de la position primaire du regard alors que les mou- 
vements des ondes carrees deplacent les yeux uniquement d'un cote de la position de fixation, en 
les ramenant ensuite a leur position initiale apres un bref intervalle intersaccadique. Pour plus de 
details sur les intrusions saccadiques, voir le chapitre 9. 

Des facteurs cognitifs de haut niveau, comme ceux qui interviennent lors des demences ou 
lors des deficits d'attention, peuvent rendre difficile l'interpretation d'une anomalie de la stabilite 
oculaire. Une consequence possible de ces problemes d'attention est l'obtention de faibles scores 
techniques lors de la realisation d'une perimetrie automatisee, qui necessite une concentration et 
une attention prolongees lors de sa realisation. 


Dysfonctionnements vestibulaires 

Les lesions des structures vestibulaires centrales ou peripheriques peuvent provoquer differentes 
formes d' anomalies des mouvements oculaires. Les lesions des structures peripheriques (canaux 
semi-circulaires) sont, par argument de frequence, les plus souvent mises en cause dans ces 
pathologies. II s'agit le plus frequemment de nystagmus, dont les caracteristiques sont abordees 
au chapitre 9. Une pathologie peripherique peut egalement affecter les structures otolithiques, 
dont une lesion unilateral peut se traduire par une skew deviation ou une reaction de torsion ocu- 
laire (se manifestant par la triade d'une torsion de la tete, d'une skew deviation et d'une rotation 
torsionnelle des globes oculaires; fig. 7-2). Lors d'une reaction de torsion oculaire, la torsion de 
la tete et la cyclotorsion des yeux (extremites superieures des deux globes oculaires) font que la 
rotation s'effectue en s'eloignant de l'oeil hypertrope. II s'agit d'un phenomene oppose a la reaction 
physiologique, qui est mediee par le reflexe vestibulo-oculaire. Un dysfonctionnement otolithique 
peut egalement etre a l'origine d'une sensation subjective de torsion de l'espace (ou perte de la 
verticalite de l'espace). 

Les lesions caudales du tronc cerebral (dans la partie basse du pont) provoquent souvent un 
desequilibre vestibulaire, ce qui s'explique par la vulnerabilite des voies qui relient a ce niveau 
les noyaux vestibulaires aux structures oculomotrices. Un des syndromes ischemiques les mieux 
connus se situe dans cette region ; il s'agit du syndrome de Wallenberg. En general, une lesion lateral e 
du tronc cerebral provoque une interruption des voies sensitives, raison pour laquelle un syndrome 
de Wallenberg est un type de « syndrome ischemique sans paralysie » (voir chapitre 2, fig. 2-5). Les 
patients accusent une perte ipsilaterale de la sensibilite algique et thermique du visage (atteinte 
des voies descendantes du trijumeau), une perte controlaterale de la sensibilite thermoalgique (par 
atteinte du tractus spinothalamique), une ataxie spinocerebelleuse ipsilaterale (atteinte des voies 
cerebelleuses), un syndrome de Claude Bernard-Horner avec atteinte du premier neurone, et par- 
fois une reaction associee de torsion oculaire. Les patients peuvent etre atteints de dysarthrie, de 
dysphagie, de vertiges, ou d'un hoquet persistant, sans qu'il y ait une faiblesse des extremites. Bien 
que cette region se situe dans le territoire de l'artere cerebelleuse postero-inferieure, ce syndrome 
resulte plus souvent d'une occlusion de l'artere vertebrale, qui a une situation plus proximale. Les 
patients atteints d'un syndrome de Wallenberg peuvent etre affectes par un phenomene de latero- 
pulsion , qui est le sentiment d'etre pousse d'un cote, resultant d'une lesion des noyaux vestibulaires. 
Les patients peuvent egalement etre affectes par une lateropulsion oculaire ; ce phenomene peut 
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Figure 7-2 Reaction de torsion oculaire. En reponse a une rotation apparente de I'environne- 
ment (2), il existe une reaction de compensation (3), pour aboutir a une orientation d'apparence 
normale, orthogonale (1). Avec la reaction de torsion oculaire, les poles superieurs de chaque 
ceil effectuent une rotation vers I'oreille la plus bas situee. (Reproduit avec I'autorisation de Kline L. 
Neuro-Ophthalmology Review Manual. 6th ed. Thorofare, NJ : Slack; 2008 : 77. Modifie d'apres Brandt T, Dieterich M. 
Pathological eye-hand coordination in roll : tonic ocular title reaction in mesencephalic and medullary lesions. Brain. 
1987; HOlPt 3) : 649-666.) 


etre teste cliniquement en explorant les saccades horizontales et les mouvements de poursuite. 
Ces mouvements sont hypermetriques lorsqu'ils sont diriges du cote de la lesion et hypometriques 
lorsqu'ils sont diriges du cote contralateral. Ce biais directionnel peut egalement etre remarque en 
observant le mouvement des yeux, qui se dirigent du cote de la lesion, apres l'interruption, pendant 
quelques secondes, de la fixation (en demandant au patient, par exemple, de fermer les yeux). 

Un RVO intact est essentiel pour la vision claire d'un objet stationnaire alors que la tete est 
en mouvement. Cependant, il y a quelques situations dans lesquelles une foveation stable depend 
de la capacite de supprimer un RVO. La suppression du RVO est importante pour la visualisation 
d'un objet qui bouge en meme temps que la tete. La capacite de supprimer le RVO peut etre testee 
en clinique en demandant a un patient de fixer une feuille qu 'il tient au bout de ses bras, alors qu'il 
se trouve sur une chaise pivotante que 1'on fait tourner d'un cote a l'autre (fig. 7-3). La suppression 
normale du RVO permet le maintien constant de la fixation oculaire sur la plaquette pendant la 
rotation du siege, sans qu'il y ait de saccades de rattrapage. En cas de deficit de suppression du 
RVO, les yeux bougent et une fixation efficace de la feuille n'est pas possible. Pendant le mou- 
vement de rotation, les yeux quittent les lettres fixees sur la feuille. Sous le controle du RVO, la 
rotation du patient vers la droite s'accompagne d'un mouvement des yeux vers la gauche. Les yeux 
effectuent ensuite une saccade corrective, de rattrapage vers la droite, pour se repositionner sur la 
feuille. Un deficit d'inhibition du RVO suggere 1'existence d'une pathologie cerebelleuse, particu- 
lierement frequente dans la sclerose en plaques. 
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Figure 7-3 Evaluation clinique de la suppression du reflexe vestibulo-oculaire (RVO). A. Le patient 
est assis dans une chaise pivotante, et fixe des lettres sur une feuille qui est regardee a une lon- 
gueur correspondant a celle des bras. B. Si le RVO est normal (intact), les yeux gardent une fixation 
stable de la cible visuelle lors d'une rotation globale de la chaise, de la tete, des bras et de la feuille. 
C. A I'inverse, si la suppression du RVO est anormale, les yeux subissent un deplacement qui les 
fait quitter la cible visuelle, du fait de I'incapacite de supprimer le RVO. Dans cet exemple, la chaise 
est tournee vers la droite du patient et le RVO entraine le deplacement des yeux vers la gauche, ce 
qui impose ensuite une saccade oculaire vers la droite, pour regagner la cible visuelle. Cela indique 
I'existence d'une probable pathologie cerebelleuse. (illustration de Christine Graiapp.) 


Dysfonctionnement du nystagmus optocinetique 

Le nystagmus optocinetique represente une reponse oculomotrice combinee mettant en jeu le sys- 
teme optocinetique et celui de la poursuite oculaire. Afin de separer la reponse oculomotrice due 
a chacun de ces deux systemes, il est necessaire de disposer d'un equipement sophistique dans un 
laboratoire adapte. Cependant, il est possible, a l'aide d'un tambour optocinetique, de detecter des 
anomalies du systeme de poursuite ou saccadique. Une asymetrie des reponses motrices obtenues 
a l'aide de ce dispositif indique I'existence d'une lesion unilateral des voies efferentes qui nais- 
sent dans les aires oculomotrices ipsilaterales, au sein du lobe parietal, temporal moyen, temporal 
superomedial, ou encore dans le tronc cerebral. Une asymetrie du reflexe optocinetique, qui est 
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mise en evidence lors de la rotation des bandes vers la droite du patient, suggere l'existence dune 
lesion cerebrale droite. La mise en evidence dune asymetrie par cette methode suppose que les 
lesions parieto-occipitales ou parietales soient de grande taille ; il est frequent qu'une hemianopsie 
homonyme s'associe au tableau clinique. Une lesion limitee au lobe occipital (par exemple par 
ischemie dans le territoire de l'artere cerebrale posterieure) peut aussi produire une hemianopsie 
homonyme, mais sans qu'il s'y associe une asymetrie du nystagmus optocinetique. Ainsi, tester 
un nystagmus optocinetique permet d'aider a determiner la localisation et l'etendue dune lesion 
cerebrale qui produit une hemianopsie homonyme. 


Anomalies des saccades 

Les anomalies des saccades sont de plusieurs types : anomalies des latences pour initier des mou- 
vements oculaires, anomalies des vitesses des saccades (habituellement basses), ou anomalies de 
la precision des saccades oculaires (hypometrie ou hypermetrie). Le type d'anomalie depend du 
dysfonctionnement neuronal des neurones oculomoteurs. Lorsque le pic d'activite « pulse » est 
diminue, les saccades vont etre lentes. Lorsque l'amplitude des pulses n'est pas appropriee, les 
saccades sont imprecises. Une deviation au-dela dune cible visuelle excentrique est le resultat d'un 
step insuffisant pour une amplitude donnee (voir « Nystagmus en position excentrique du regard » 
au chapitre 9). Une dysfonction saccadique peut aussi etre a l'origine d intrusions saccadiques, par 
un defaut des mecanismes suppresseurs, qui peut entraver la fixation oculaire (voir « Instability 
oculaire » dans ce chapitre et « Intrusions saccadiques » au chapitre 9). 

Parfois, le patient est incapable d'initier des saccades. La manoeuvre de la tete de poupee 
permet de preciser si ce deficit est d'origine supranucleaire ou infranucleaire. Lors dune lesion 
supranucleaire, cette manoeuvre permet la mise en jeu des voies vestibulaires et la realisation 
du mouvement oculaire, qui n'est pas realisable de maniere volontaire a travers les voies qui 
naissent dans l'aire oculomotrice frontale et qui se destinent aux noyaux oculomoteurs. Dans 
d'autres cas, l'initiation des saccades est possible uniquement apres une latence prolongee. 
Devaluation de la latence des saccades doit prendre en compte l'age du patient; le vieillissement 
s'accompagne d'une augmentation de la latence des saccades. Les patients atteints de paralysie 
supranucleaire progressive (PSP) ont des latences augmentees des saccades volontaires, particu- 
lierement dans le plan vertical, alors que leurs saccades reflexes sont souvent, du moins au debut, 
normales (une saccade reflexe est dirigee sans anticipation vers une cible visuelle qui apparait 
soudainement dans le champ visuel, comme une balle qui est jetee vers le patient). D'autres 
lesions du systeme nerveux central provoquent un ralentissement des saccades : degenerescence 
cerebelleuse, maladie de Huntington, maladie de Wilson, maladie de Whipple et autres patho- 
logies pontiques. 

Les lesions centrales produisent en general un ralentissement des saccades, mais ce pheno- 
mene peut aussi etre constate en cas de lesions des structures peripheriques (lesions nucleaires, 
infranucleaires, neuromusculaires ou par restriction mecanique). Les lesions peripheriques pro- 
duisent presque toujours des mouvements saccadiques ralentis, qui sont hypometriques. A l'in- 
verse, l'existence de saccades lentes mais d'amplitude normale suggere des lesions centrales, en 
particulier des ganglions de la base ou des structures corticales. En cas de lesions centrales, les 
saccades ralenties sont le resultat d'un deficit d'activation des neurones excitateurs (burst), ou d'un 
manque d'inhibition des neurones inhibiteurs (omnipauses), situes dans la formation reticulee 
pontique paramediane. Si le ralentissement concerne uniquement des saccades horizontales, il 
s'agit probablement d'une pathologie pontique, alors que le ralentissement des saccades verticales 
suggere une pathologie du mesencephale. Dans tous ces cas, il existe typiquement un allongement 
des latences pour initier les mouvements oculaires. 
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Des saccades hypometriques peuvent etre le resultat de lesions centrales ou peripheriques. 
Les saccades hypermetriques resultent habituellement dune lesion cerebelleuse ou de ses inter- 
connexions. La myasthenie oculaire peut s'accompagner de saccades qui sont plus rapides que les 
saccades normales (« saccades eclair »), mais en association avec une reduction de leur amplitude. 

La precision des saccades oculaires peut etre devaluation difficile chez des patients ayant une 
baisse visuelle importante. Les patients ayant des deficits campimetriques de grande taille (par 
exemple hemianopsie homonyme ou hemianopsie bitemporale) ont typiquement des difficultes 
pour diriger leurs yeux vers des cibles qui apparaissent dans leur champ visuel deficitaire. Dans ces 
cas, les saccades sont presque toujours hypometriques. Apres plusieurs tentatives pour localiser 
les cibles visuelles, les performances oculomotrices peuvent s'ameliorer dans le temps. Pour cette 
raison, il faut toujours rester prudent avant d'evoquer l'existence de saccades hypometriques en cas 
de deficit visuel ou campimetrique associe. 

Le deficit saccadique le plus frequent est la limitation conjuguee du regard vers le haut, que 
Ton constate de maniere physiologique lors du vieillissement. Typiquement, l'amplitude des sac- 
cades est reduite, mais leur vitesse est conservee. Les anomalies du systeme saccadique ne sont pas 
specifiques en matiere de causes ou de localisations lesionnelles, mais il existe quelques exceptions 
importantes : 

• decouverte d'un ralentissement evident des saccades chez un patient ayant un syndrome 
extrapyramidal (de type Parkinson), affecte par ailleurs de troubles de l'equilibre et de defi- 
cits cognitifs, ce qui suggere la possibility dune PSP ; 

• presence de saccades hypermetriques, qui indique une pathologie cerebelleuse ou des 
connexions du cervelet ; 

• presence de saccades hypermetriques dans une seule direction, dune lateropulsion ocu- 
laire, et de mouvements de poursuite hypermetriques, qui s 'integrent generalement dans 
un tableau plus complexe de syndrome de Wallenberg. 

Apraxie oculomotrice 

Dans une apraxie oculomotrice, il existe une incapacity totale d'initier des saccades volontaires. 
(Une apraxie designe l'incapacite d'initier volontairement un mouvement qui peut etre untie par 
d'autres moyens, habituellement par un reflexe, ce qui prouve qu'il ne s'agit pas dune paralysie.) Un 
patient atteint dune apraxie oculomotrice congenitale utilise un mouvement horizontal compensa- 
teur de la tete, qui est «jetee» lateralement au-dela du point d'interet visuel, afin de mobiliser les 
globes oculaires a 1'aide du RVO, ce qui permet de localiser la cible sur la fovea. La tete est ensuite 
ramenee lentement vers sa position initiale, alors que les yeux restent fixes sur le centre d'inte- 
ret. Les mouvements oculaires reflexes vers un objet en mouvement ou vers une source sonore, 
ainsi que les mouvements oculaires verticaux sont intacts. Le siege de la lesion est imparfaitement 
connu, mais il s'agit probablement de centres de controle volontaires qui se situent au-dessus des 
centres moteurs du tronc cerebral. Les patients peuvent etre atteints d'autres anomalies neuro- 
logiques, notamment un retard du developpement. Une apraxie oculomotrice peut s'associer a 
plusieurs pathologies, comme l'ataxie-telangiectasie, la maladie de Pelizaeus-Merzbacher, la mala- 
die de Niemann-Pick de type C, la maladie de Gaucher, la maladie de Tay-Sachs, le syndrome de 
Joubert, le deficit en vitamine E (abetalipoproteinemie) et la maladie de Wilson. 

Une apraxie oculomotrice acquise resulte de lesions bilaterales des voies supranucleaires qui 
controlent le regard, dans le lobe frontal ou parietal, habituellement par des accidents vasculaires 
cerebraux bilateraux, ou lors d'une encephalopathie anoxique apres un arret cardiaque, ou apres 
chirurgie coronarienne. Les patients clignent des yeux afin d'interrompre la fixation, puis tournent 
leur tete vers un nouveau point d'interet. Des lesions bilaterales a la jonction parieto-occipitale 


222 • Neuro-ophtalmologie 


peuvent affecter les saccades volontaires. L'association de saccades inappropriees, de mouvements 
inappropries de la main (par exemple un patient qui n'arrive pas a orienter sa main pour serrer la 
votre, bien qu'il ait une vision normale) et dune simultagnosie (difficulty de saisir en meme temps 
tous les details dune scene visuelle complexe) constitue un syndrome de Balint; ce syndrome est 
souvent associe a des deficits cognitifs (voir chapitre 6). 

Cogan DG. Congenital ocular motor apraxia. Can J Ophthalmol; 1966; 1(4) : 253-260. 

Paralysie du regard, preference du regard et deviations toniques 

La paralysie du regard est un terme qui indique une limitation symetrique des mouvements des 
deux globes oculaires dans la meme direction (par exemple, une ophtalmoplegie conjuguee). En cas 
de lesion cerebrale (supranucleaire), le terme de preference du regard designe en fait une incapacity 
d'orienter le regard du cote oppose a la lesion, et qui s'accompagne dune tendance a une deviation 
tonique du regard vers le cote de la lesion. Dans ce cas, la manoeuvre des yeux de poupee parvient 
a contrecarrer entierement la deviation oculaire, en produisant des mouvements oculaires hori- 
zontaux normaux, puisque les voies infranucleaires sont intactes. La cause la plus frequente de ce 
type de deficit est un accident vasculaire cerebral. Le deficit oculomoteur est en general temporaire, 
durant plusieurs jours ou semaines. II est possible que des voies cerebrobulbaires de substitution 
(peut-etre a partir du lobe parietal) se mettent en place pour compenser le deficit oculomoteur. 

A l'inverse, les lesions du tronc cerebral qui provoquent une paralysie conjuguee du regard limi- 
tent l'orientation du regard vers le cote de la lesion (manifestation opposee a celle que l'on constate 
lors dune lesion de l'aire oculomotrice frontale) (fig. 7-4). En cas de lesions pontiques (nucleaires 
et infranucleaires), la lesion affecte a la fois les voies supranucleaires et infranucleaires (et done les 
mouvements volontaires, reflexes, vestibulaires), et la manoeuvre des yeux de poupee est inefficace 
pour mobiliser les globes oculaires. Des lesions pontiques bilaterales abolissent tous les mouvements 
horizontaux. Ce type de lesion n'affecte pas les mouvements oculaires verticaux, qui sont conserves, 
et qui surviennent parfois meme de maniere spontanee ( bobbing oculaire , voir chapitre 9). 

Une paralysie congenitale du regard horizontal peut s 'integrer dans un syndrome de Mobius, 
dans lequel il existe une paralysie bilaterale des deux noyaux de la sixieme paire cranienne, et qui 
s'associe a une diplegie faciale. II s'agit davantage dune paralysie du regard que dune limitation de 



Figure 7-4 Tomodensitometrie cerebrale chez 
une patiente de 82 ans atteinte d'une ische- 
mie de la partie droite de la region pontique du 
tronc cerebral. La lesion, qui apparait comme 
une image de faible densite qui s'etend vers la 
ligne mediane (fleche), a lese la formation reti- 
culee pontique paramediane, en provoquant une 
paralysie conjuguee du regard vers la droite. La 
patiente etait egalement atteinte d'une hemiple- 
gie gauche, a cause de I'etendue de la lesion vers 
la partie ventrale du pont, et qui affectait ainsi le 
tractus corticospinal descendant, qui decusse 
plus bas dans le nevraxe. (Remerciements au Dr Eric 
Eggenberger.) 
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l'abduction, car le noyau du nerf cranien abducens contient des neurones internucleaires destines 
(via le faisceau longitudinal median) au sous-noyau contralateral dedie a l'adduction, au sein du 
noyau de la troisieme paire cranienne, dans le mesencephale. 

Des paralysies de la verticalite peuvent affecter specifiquement le regard vers le bas ou le regard 
vers le haut, mais dans chacun de ces cas, la lesion se situe habituellement dans le mesencephale. 
Une limitation du regard vers le haut est habituellement le resultat dune lesion pretectale, un 
isthme entre les colliculus superieurs et le thalamus. Les fibres supranucleaires decussent dans 
le pretectum, en passant par le riFLM, qui est le generateur des saccades verticales (il s'agit de 
l'homologue de la formation reticulee pontique paramediane avec son role dans la genese des sac- 
cades horizontales). Le syndrome de Parinaud ( dorsal midbrain syndrome, ou syndrome pretectal) 
(fig. 7-5) associe : 

• une limitation conjuguee du regard vertical (en general vers le haut) ; 

• une cocontraction des muscles extraoculaires, qui provoque une retraction et une conver- 
gence des globes oculaires (nystagmus en retraction et convergence) ; 

• des pupilles a moitie dilatees, avec une dissociation entre l'absence de reaction a la lumiere 
mais la conservation du myosis en convergence ; 

• une retraction palpebrale en position primaire ( signe de Collier ) ; 

• une skew deviation ; 

• une alteration de la convergence (spasme en convergence ou paralysie de la convergence) ; 

• la presence d'ondes carrees. 

Ce syndrome ne se manifeste pas toujours par la totalite de ces signes, mais la limitation du 
regard vertical vers le haut en reste le trait le plus courant. Les causes les plus frequentes de ce syn- 
drome sont la presence dune masse (tumeurs de la region pineale en particulier), l'hydrocephalie, 
la sclerose en plaques et un accident vasculaire cerebral. 



Figure 7-5 A. Reactions pupillaires reduites a 
la lumiere chez un patient atteint d'un germi- 
nome compressif de la region pretectale. B. La 
reaction pupillaire en convergence est conser- 
vee. C. II existe une limitation du regard vers 
le haut. D. IRM cerebrale montrant une com- 
pression de la region mesencephalique dorsale 
(tete de fleche) par un germinome ( fleche ) de la 
glande pineale. (Parties A-C : reproduces avec I'auto- 
risation d Albert DM, Jakobiec FA. Principles and Practice 
of Ophthalmology. Philadelphia : Saunders; 1994 : 2476. 
Partie D : remerciements au Dr Eric Eggenberger.) 
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La region pretectale est une structure terminale, irriguee par les arteres de Percheron (arteres 
perforantes de petit calibre qui naissent au sommet du tronc basilaire; voir chapitre 1). Un deficit 
circulatoire dans ces vaisseaux peut etre le resultat dune stenose vasculaire, dune pathologie du 
tronc basilaire, ou dune maladie embolique. Des emboles qui se logent au sommet du tronc basi- 
laire peuvent produire des problemes neuro-ophtalmologiques efferents et afferents. 

Des crises convulsives peuvent provoquer des mouvements oculaires anormaux. Une lesion 
de l'aire oculomotrice frontale qui provoque un exces d'activite neuronale engendre une deviation 
controlaterale des globes oculaires durant une telle crise. La tete peut egalement etre tournee du 
cote oppose de la lesion epileptogene. Dans la phase immediate apres l'ictus, caracterisee par une 
hypoactivite des neurones, les yeux peuvent etre devies du cote ipsilateral a la lesion, ce qui s'ex- 
plique par un desequilibre entre les deux aires oculomotrices frontales et un exces relatif d'activite 
de celle situee du cote sain. 

Chez le nouveau-ne, on peut constater de maniere physiologique des deviations oculaires 
transitoires conjuguees vers le haut ou vers le bas. Dans ces cas, la manoeuvre des yeux de poupee 
permet de faire bouger les yeux en surmontant leur deviation tonique. Une deviation tonique vers 
le bas chez des prematures peut temoigner d'un deficit neurologique grave, en particulier une 
hemorragie intraventriculaire qui affecte la region pretectale. La deviation tonique des yeux vers le 
bas qui s'associe a une retraction palpebrale est connue sous le nom de signe du coucher de soleil ; 
celui-ci fait partie du syndrome de Parinaud chez l'enfant. Une paresie conjuguee du regard vers 
le haut fait habituellement partie du tableau et, dans ces cas, la manoeuvre des yeux de poupee ne 
peut pas generer des mouvements oculaires vers le haut. 

La crise oculogyre est une deviation tonique des deux yeux vers le haut, parfois vers la droite 
ou vers la gauche, mais qui ne limite pas les autres mouvements oculaires dans la region concernee. 
Les patients ont des difficultes pour regarder vers le bas. II s'agit le plus souvent dune reaction 
d'idiosyncrasie envers les neuroleptiques et des medicaments antipsychotiques comme l'halope- 
ridol et la fluphenazine, qui sont des agents antidopaminergiques puissants. Ces medicaments 
alterent les influences supranucleaires vis-a-vis des regions oculomotrices, et provoquent ainsi une 
deviation tonique des yeux. Une telle crise peut persister pendant plusieurs heures si elle n'est pas 
traitee a temps. Au debut des annees 1900, les patients atteints de parkinsonisme postencephaliti- 
que etaient souvent victimes de crises oculogyres, mais ce syndrome n'est plus rencontre en pra- 
tique clinique. Tres rarement, des patients ayant une maladie de Wilson peuvent en etre atteints. 
Les medicaments anticholinergiques (comme la prochlorperazine) mettent efficacement fin a la 
deviation oculaire. 

Benjamin S. Oculogyric crisis. In : Joseph AB, Young RR, eds. Movement Disorders in Neurology 
and Neuropsychiatry. 2nd ed. Malden, MA : Blackwell Science; 1999 : chap 14. 

Caplan LR. “Top of the basilar” syndrome. Neurology. 1980 ; 30(1) : 72-79. 

Keane JR. The pretectal syndrome : 206 patients. Neurology. 1990; 40(4) : 684-690. 


Anomalies de la poursuite 

II existe deux types d'anomalies de la poursuite : un gain faible et un deficit d'initiation. Le faible 
gain est plus frequent, car il est rencontre chez des patients ages, sans qu'il y ait de pathologie neu- 
rologique sous-jacente, ou alors en tant qu'effet secondaire d'un grand nombre de medicaments. 
Un gain subnormal se manifeste par des mouvements oculaires anormaux qui «trainent» derriere 
la cible visuelle en mouvement (1'influx oculomoteur n'est pas adapte a la vitesse de deplacement 
de la cible). II en resulte des saccades de rattrapage afin de permettre le maintien de la fixation 
oculaire. (Cette combinaison de poursuite trop lente et de saccades de rattrapage est connue sous 
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le nom de poursuite saccadique , ou en roue dentee). Un gain subnormal de la poursuite se rencontre 
frequemment chez des patients atteints de la maladie de Parkinson ou en cas de PSP. L'incapacite 
d'initier des mouvements de poursuite se rencontre en cas de lesions etendues lateralisees affectant 
les hemispheres posterieurs ou les lobes frontaux, ou bien la substance blanche sous-jacente. Dans 
ces cas, la poursuite est deficitaire du cote de la lesion (cela peut etre constate a l'aide du tambour 
optocinetique). Les mouvements de poursuite sont souvent faibles voire inexistants lorsqu'ils se 
font dans un hemichamp visuel aveugle. Les deficits de la poursuite sont habituellement constates 
a la fois dans le plan horizontal et vertical, mais les mouvements peuvent etre specifiquement 
affectes dans le plan vertical chez des patients ayant une ophtalmoplegie internucleaire bilaterale , 
ou une PSP. L'initiation dune poursuite adequate depend souvent d'un effort adequat du patient 
et elle peut s'ameliorer si Ton prend suffisamment de temps pour evaluer cette capacite (le patient 
peut apprendre a poursuivre une cible visuelle, par exemple un doigt en mouvement). Le vieillisse- 
ment (en particulier apres l'age de 60 ans), altere le caractere lisse de la poursuite oculaire. 

Anomalies de la vergence 

Les deficits de la convergence sont frequents. Devaluation au lit du malade de la capacite de conver- 
ger peut etre tres difficile, car la convergence depend beaucoup de la participation du patient. Les 
pathologies de la vergence sont les suivantes : insuffisance de convergence, spasme en conver- 
gence, et insuffisance de divergence. 

Insuffisance de convergence 

Les pathologies neurologiques qui s'associent a un deficit de convergence sont nombreuses; il 
s'agit en particulier des pathologies extrapyramidales comme la maladie de Parkinson et la 
PSP. Des lesions de l'aire pretectale peuvent egalement s'associer a un deficit de la convergence ; 
cependant, ces pathologies s'accompagnent d'autres signes associes, s integrant le plus souvent 
dans un syndrome de Parinaud. Des lesions mesencephaliques (affectant la formation reticulee 
mesencephalique situee dorsalement par rapport aux noyaux de la troisieme paire cranienne) peu- 
vent provoquer une insuffisance de convergence, s'associant a une fonction intacte de la troisieme 
paire cranienne. Les traumatismes craniens fermes peuvent provoquer, de maniere non specifique, 
une insuffisance de convergence. 

Spasme en convergence 

Le spasme en convergence, du a une reaction tonique en convergence, se rencontre le plus sou- 
vent chez des sujets jeunes ayant une anomalie innee qui consiste en une augmentation du rap- 
port de la convergence accommodative (CA) a l'accommodation (A), soit le rapport CA/A. II 
en resulte une convergence excessive pour une accommodation donnee, qui se manifeste par 
une esotropie d'installation precoce (voir la Section 6 du BCSC, Pediatric Ophthalmology and 
Strabismus [Ophtalmologie pediatrique et strabisme]) . Les episodes sporadiques, isoles de spasmes 
en convergence ne sont habituellement pas en rapport avec une pathologie organique sous-jacente. 
Cependant, un spasme en convergence qui s'associe a d'autres anomalies, en particulier a un nys- 
tagmus en retraction et en convergence et/ou a une limitation du regard vers le haut (comme 
dans un syndrome de Parinaud), indique l'existence de lesions neurologiques sous-jacentes. Un 
spasme acquis de la convergence peut etre rencontre en cas de lesions qui affectent la jonction 
diencephalo-mesencephalique (par exemple une esotropie thalamique due a une hemorragie affec- 
tant le thalamus). En cas de lesions plus basses du tronc cerebral et du cervelet, il existe souvent 
d'autres anomalies associees, specifiques de la cause sous-jacente (encephalopathie de Wernicke, 
le syndrome d'Arnold-Chiari, sclerose en plaques). 
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Insuffisance de divergence 

L 'insuffisance de divergence est une pathologie acquise qui se manifeste par une esodeviation qui 
est plus grande en vision de loin qu'en vision de pres. Pathologie habituellement benigne, l'insuf- 
fisance de divergence peut etre confondue avec une paralysie bilaterale de 1'abduction, bien que 
cette derniere s'associe a une diminution de la vitesse et de l'amplitude des saccades en abduc- 
tion. Une insuffisance de divergence peut etre la manifestation initiale dune paralysie unilaterale 
de la sixieme paire cranienne, ou peut aussi etre presente lors des stades finaux, de recuperation 
de cette meme pathologie. Elle a egalement ete rapportee en cas d'hypertension intracranienne 
idiopathique, de tumeurs du tronc cerebral, de lesions de la jonction craniocervicale ou d'ataxie 
spinocerebelleuse. Pour cette raison, une paralysie de la divergence impose la realisation du meme 
bilan qu'en cas de paralysie bilaterale (ou unilaterale chronique) de la sixieme paire cranienne, 
avec notamment une neuro-imagerie adaptee. 


CHAPITRE 8 

Diplopie 


La diplopie est un des symptomes les plus frequents dans la pratique ophtalmologique courante. 
Afin de comprendre la nature dune diplopie, il est tres utile de poser au patient quelques questions 
essentielles : 

• Est-ce que la vision double disparait a l'occlusion d'un oeil (diplopie monoculaire ou diplo- 
pie monoculaire) ? 

• Est-ce que la vision double est la meme dans toutes les directions du regard ( comitante ) ou 
alors est-ce qu'elle varie avec la direction du regard ( incomitante ) ? 

• Est-ce que la vision double est horizontale, verticale ou oblique ? 

• Dans quelle mesure est-ce que la diplopie est constante, intermittente, ou variable ? 


Histoire de la maladie 

Le patient qui souffre dune anomalie d'alignement des axes visuels peut accuser une vision dou- 
ble ou alors, de maniere moins precise, mentionner une « vision floue». La cause de cette vision 
floue peut souvent etre comprise en demandant au patient de fermer un oeil ; la disparition du flou 
visuel oriente vers un probleme de defaut d'alignement des axes visuels (diplopie binoculaire). A 
l'inverse, une diplopie monoculaire est habituellement d'origine optique, mais peut parfois etre 
confondue avec des metamorphopsies secondaires a une maculopathie. 

II est utile de determiner si la vision double est plus genante dans le regard de loin ou dans 
le regard de pres, ou alors dans une position precise du regard. L'interrogatoire permet souvent 
de preciser des elements d'accompagnement (douleurs oculaires, paresthesies, oedeme palpebral 
ou rougeurs oculaires, autres symptomes neurologiques) qui peuvent fournir des renseignements 
sur la localisation des causes qui provoquent la diplopie (orbite, sinus caverneux, systeme nerveux 
central). Une histoire d'antecedents de traumatisme, de pathologie thyroidienne, ou de faiblesse 
generalisee sont tres utiles pour etablir la liste des diagnostics differentiels dune diplopie. 


Examen clinique 

La capacite de maintenir l'alignement des axes visuels depend de la coordination des mouvements 
des globes oculaires. L'examen clinique peut reveler des causes evidentes de cette diplopie, en 
particulier en presence dune exophtalmie ou dune rougeur oculaire. Les mouvements oculaires 
doivent etre evalues de maniere individuelle ( ductions ) et de maniere conjuguee (versions). Les 
mouvements oculaires doivent etre evaluees dans toutes les positions du regard avec, a chaque 
point, une comparaison entre la vision de loin et la vision de pres. 
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Un des buts de l'examen clinique est d'etablir si le defaut d'alignement est comitant ou incomi- 
tant. Un trouble comitant (meme defaut d'alignement dans toutes les directions du regard) est ren- 
contre dans un strabisme congenital alors qu'un trouble incomitant oriente vers une cause acquise. 
Devaluation dune diplopie se fait par une strategie d'examens en plusieurs etapes. Les ductions 
anormales sont souvent reconnues par le simple examen clinique, mais, dans beaucoup de cas, le 
test d' occlusion alternee (en incluant une quantification du defaut d'alignement) est realise dans les 
neuf positions du regard, afin de definir s'il s'agit d'une diplopie comitante ou incomitante. 

Lorsque le patient est cooperant, l'utilisation de la baguette de Maddox permet de reveler des 
atteintes oculomotrices plus limitees ou subtiles. L'examen se deroule de la maniere suivante : le 
patient doit regarder une source lumineuse a travers un cylindre de Maddox, la ligne visualisee par 
le patient etant perpendiculaire a l'orientation du cylindre. Par convention, le cylindre de Maddox 
rouge est place devant l'oeil droit qui produit la visualisation d'une ligne rouge alors que l'ceil gauche 
regarde la lumiere blanche. La visualisation separee des images par chaque ceil permet souvent au 
patient d'evaluer le defaut d'alignement des globes oculaires. L'utilisation d'un verre rouge pour 
determiner le ou les muscles oculomoteurs atteints est egalement possible. Cependant, la visualisa- 
tion de la lumiere rouge peut etre plus large et plus diffuse, rendant la perception des deux images 
plus difficile. Ces tests qui dissocient les deux globes oculaires peuvent provoquer la sensation d'une 
diplopie chez des patients ayant simplement une phorie. C'est pour cette raison qu'il est souvent 
utile de combiner les resultats subjectifs d'un test au cylindre de Maddox avec les resultats plus 
objectifs d'un test d'occlusion alternee, en notant le type de diplopie dans toutes les neuf positions 
du regard. Dans tous les cas, le test du cylindre de Maddox est une methode sensible pour obtenir 
une information quantitative du degre et du type de defauts d'alignement de l'axe visuel (fig. 8-1). 

*NdT Ailleurs, un examen coordimetrique de type Hess Lancaster est prefere a ces methodes*. 

Le test du double cylindre de Maddox permet de quantifier le degre de torsion oculaire. 
Habituellement, un prisme rouge de Maddox est place devant l'oeil droit alors que le cylindre blanc 



Figure 8-1 Baguette de Maddox, avec les stries orientees a la verticale, permettant au patient 
de voir une ligne horizontale. Dans ce cas particulier, la lumiere vue par l'ceil gauche se situe en 
dessous de la ligne, indiquant une hyperdeviation gauche, qui augmente dans le regard en bas a 
droite. Cette information est compatible avec une paralysie du muscle oblique superieur, ou une 
paralysie du nerf trochleaire. 
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de Maddox est place devant l'oeil gauche. Lorsque les deux cylindres sont alignes verticalement, le 
patient per^oit deux lignes lumineuses horizontales (l'oeil droit : une ligne rouge, l'oeil gauche : une 
ligne blanche). Le patient peut juger si les deux lignes sont paralleles ou alors si une ligne diverge 
par rapport a l'autre. Dans cette derniere situation, le cylindre de Maddox est ensuite tourne dans 
la direction appropriee afin de quantifier le nombre de degres de non-alignement torsionnel des 
axes oculaires (fig. 8-2). La decouverte d'une diplopie torsionnelle est habituelle lorsqu'il existe 
un dysfonctionnement des muscles oculomoteurs ayant une action verticale, et en particulier du 
muscle oblique superieur, lors d'une paralysie du nerf trochleaire. 

La detection qualitative d'une cyclotropie relative s'effectue par 1'utilisation d'une barre metal- 
lique droite. Un prisme vertical est place devant un oeil afin de dissocier les deux yeux et que 
deux lignes verticales soient ainsi visibles ; on demande au patient si les deux lignes sont paralleles 
(comme deux lignes de voie ferree) ou alors si elles convergent dans une direction. Une paralysie 
de la quatrieme paire cranienne est typiquement associee a la convergence des deux lignes vers le 
cote de la paralysie. 

D'autres donnees de l'examen clinique peuvent servir a l'examen d'une diplopie. Ainsi, un port 
vicieux de la tete (torticolis) doit etre recherche, y compris en se servant d'anciennes photographies 
(comme celle sur le permis de conduire) du patient qui n'a pas toujours conscience de ce trouble. 


Diplopie monoculaire 

Des aberrations optiques monoculaires peuvent etre decrites par les patients comme source de 
vision double. La diplopie monoculaire est habituellement le resultat d'anomalies des milieux 
refractifs (astigmatisme eleve; irregularite corneenne, dont keratocone; et opacite corneenne). 
Cette diplopie monoculaire disparait typiquement lors de l'interposition d'un trou stenopeique. 
Plus rarement, une diplopie monoculaire peut etre le resultat d'une pathologie retinienne (par 
exemple une maculopathie avec une deformation de la retine due au fluide sous-retinien, a une 
hemorragie ou a une fibrose sous-retinienne) ; une diplopie cerebrale monoculaire ou une polyo- 
pie sont exceptionnellement a l'origine de ce symptome. A 1 'inverse, une diplopie binoculaire est 
supprimee par la fermeture d'un oeil puisque la diplopie resulte d'un defaut d'alignement des axes 
visuels. Parfois, les deux symptomes peuvent coexister chez le meme patient. Une diplopie pure- 
ment monoculaire ne necessite pas une evaluation neurologique. 


Differencier une diplopie d'origine neurogene d'une diplopie 
d'origine restrictive 

Une restriction des mouvements oculaires est habituellement suspectee lorsqu'il existe des ante- 
cedents de traumatisme orbitaire, de chirurgie oculaire, ou encore, en cas de pathologie orbitaire 
evidente comme lors d'une exophtalmie ou d'une enophtalmie associees. L'orbitopathie dysthyroi- 
dienne et les traumatismes orbitaires constituent les causes les plus frequentes de restriction des 
muscles oculomoteurs ; il existe frequemment, dans ces cas, des signes orbitaires associes. Ailleurs, 
l'origine des mouvements oculaires anormaux peut etre a la fois neurogene et restrictive, notam- 
ment apres un traumatisme orbitaire et cerebral. 

Le test de duction forcee (fig. 8-3) permet de faire la difference entre un syndrome paralyti- 
que neurogene et un syndrome restrictif. L'examinateur evalue la motilite oculaire en effectuant 
une traction du globe oculaire en se servant d'une pince ou d'une tige en coton, apres application 
d'une anesthesie topique. Si l'examinateur ressent une limitation mecanique en mobilisant le globe 
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Figure 8-2 A. Test du double prisme de Maddox pour I'etude de I'excyclotorsion. Un cylindre pris- 
matique rouge (a gauche ) est place devant I 'ceil droit et un cylindre prismatique blanc devant I'ceil 
gauche. Un patient ayant une diplopie verticale et qui voit la ligne rouge en dessous de la ligne blan- 
che a une hypertropie droite. B. En cas de cyclotorsion associee, les deux lignes ne sont pas paral- 
leles. L'examinateur tourne le cylindre rouge jusqu'a ce que les deux lignes deviennent paralleles. 
Le degre de rotation du cylindre, necessaire pour aligner les deux axes (dans ce cas de 12°), quan- 
tifie I'excyclotorsion. (Reproduit avec I'autorisation de Kline LB, Bajandas FJ, Neuro-Ophthalmology Review 
Manual. 5th ed. Thorfofare, NJ : Slack ; 2004. Modifie d'apres Van Norden GK. Atlas of Strabismus. 4th ed. St 
Louis : Mosby ; 1983.) 





CHAPITRE 8 : Diplopie 


231 



Figure 8-3 Test de duction forcee. Une anesthesie locale est realisee par I'application d'un coton- 
tige imbibe dans I'oxybuprocaine pendant 1 a 2 minutes, dans la region du limbe. Puis le globe 
oculaire est mobilise a I'aide d'une pince. Dans le cas presente, la patiente a une esotropie et une 
abduction limitee. La mobilisation du globe oculaire dans le sens de I'abduction evalue, s'il existe, 
une limitation mecanique du globe oculaire dans son excursion laterale. (Reproduit avec I'autorisation 
de Yanoff M, Duker JS, eds. Ophthalmology. 2nd ed. St Louis : Mosby; 2004 : 569, fig. 70- 12.) 


oculaire dans le champ d' action d'un muscle oculomoteur, il s'agit d'une cause restrictive. Ce test 
a cependant une valeur limitee en cas de lesions neurogenes paralytiques anciennes, qui peuvent 
s'accompagner apres une duree prolongee d'une limitation mecanique. Ainsi, lors d'une paralysie 
tres ancienne de la sixieme paire cranienne, s'associant a une forte esodeviation, le droit medial 
devient avec le temps «tendu» (provoquant une restriction), ce qui se traduit par une limitation 
de I'abduction de l'ceil. Un test de duction forcee peut faire croire a tort, dans ce cas, a une cause 
restrictive du deficit de I'abduction. 

La restriction oculaire peut egalement etre evaluee par la mesure de la pression intraoculaire 
en position primaire et en position excentrique de l'ceil. Cela est particulierement interessant lors 
d'une orbitopathie dysthyroidienne. Une elevation pressionnelle qui depasse les 5 mmHg dans le 
regard vers le haut suggere la possibility d'une restriction de l'excursion du globe oculaire vers le 
haut par un muscle droit inferieur fibrotique, qui empeche l'excursion du globe vers le haut. 


Deviations comitantes et incomitantes 

Les deviations comitantes sont retrouvees classiquement chez des patients ayant des strabismes 
congenitaux ou installes tot dans la vie. Ces patients n'accusent habituellement pas de diplopie 
a cause du phenomene de suppression, ce qui correspond a un processus adaptatif des neurones 
visuels occipitaux par rapport a l'information visuelle re^ue a partir d'un oeil. La suppression est 
souvent associee a une amblyopie mais peut egalement etre rencontree chez des patients avec une 
acuite visuelle normale dans les deux yeux, en particulier chez patients avec une exodeviation 
alternante. II n'est pas impossible que des patients avec des antecedents de strabisme pendant 
l'enfance accusent une diplopie plus tard dans la vie, lors d'une aggravation du defaut d'alignement 
oculaire. Ainsi, des patients avec une exophorie de longue date peuvent presenter une diplopie 
horizontale apres la cinquantaine lors d'une diminution de leur capacite d' accommodation et de 
convergence. 

A l'inverse, une deviation incomitante de longue date peut devenir comitante avec le pas- 
sage du temps. Cette evolution est en rapport avec des processus adaptatifs de l'innervation des 
muscles agonistes de chaque ceil. Ce processus, qui parait comme une entorse a la loi de Hering, 
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est probablement medie au niveau cerebelleux afin de produire un ajustement du gain du signal 
neuronal dans les muscles extraoculaires. Le passage dune incomitance a la comitance peut appa- 
raitre a la fois apres une deviation restrictive ou parethique, en particulier lors dune paralysie de 
la quatrieme paire cranienne. 

Un strabisme incomitant est le plus souvent acquis et provoque habituellement une diplopie 
(fig. 8-4). Si la deviation est de petite envergure, le maintien d'une fusion des deux images peut 
supprimer la diplopie. Des defauts d'alignement de faible amplitude peuvent provoquer une vision 
trouble et non pas une perception claire d'une vision dedoublee de la meme image. Des patients 
avec une acuite visuelle subnormale peuvent meconnaitre une diplopie ou peuvent avoir des diffi- 
culty pour decrire leurs troubles perceptifs dans les differentes positions du regard. Les deviations 
oculaires incomitantes congenitales, telles qu'une hyperaction des obliques inferieurs, ne provo- 
quent pas de diplopie, meme lorsque le strabisme est evident. II est tres difficile de distinguer avec 
certitude a l'aide de 1'observation clinique seule si des ductions subnormals sont secondaires a un 
processus neurogene ou a un processus restrictif. 


Localisation 

Le clinicien doit localiser le site de l'atteinte qui provoque un trouble de la motricite oculaire. 
Cette localisation conditionne 1'evaluation ulterieure du patient a la fois en termes de diagnostic 
differentiel et de modalites d'imagerie. II est important de connaitre les voies anatomiques des 
differents nerfs craniens qui peuvent etre impliquees dans les desordres oculomoteurs (fig. 8-5). 
Ce « diagramme de connexion » prend en consideration les faisceaux nerveux supranucleaires, 
internucleaires, nucleaires et oculomoteurs qui se situent dans le tronc cerebral avant de traverser 
l'espace sous-arachnoidien, le sinus caverneux, la fissure orbitaire superieure et l'orbite, et de finir 
leur course dans la jonction neuromusculaire du muscle extraoculaire. Une lesion qui affecte les 
nerfs craniens oculomoteurs dans leur portion intra-axiale, dans le tronc cerebral, affecte egale- 
ment d'autres structures, telles que la voie corticospinale ou spinothalamique, ce qui provoque 
d'autres lesions neurologiques qu'une ophtalmoplegie. Des techniques de neuro-imagerie peuvent 
reveler des atteintes cliniquement isolees (sans autres deficits cliniquement decelables) impliquant 
la sixieme ou la troisieme paire cranienne au sein du tronc cerebral. Cependant, de telles neuropa- 
thies craniennes isolees constituent une exception. 

Parfois, le « diagramme des connexions » des nerfs craniens oculomoteurs ne permet pas une 
explication claire des troubles oculomoteurs constates. Dans ces cas, il peut etre utile de reflechir 



Figure 8-4 Paralysie du nerf abducens gauche. A. Dans le regard lateral droit, les yeux sont alignes. 
B. En position primaire, I'ceil gauche est devie vers I'interieur. C. Dans le regard vers la gauche, 
I'ceil gauche est demuni d'abduction, ce qui provoque un defaut de I'alignement oculaire. (Reproduit 
avec I'autorisation de Trobe JD. The Physician 's Guide to Eye Care. 3rd ed. San Francisco : American Academy of 
Ophthalmology; 2006 : 118. Remerciements aW.K. Kellogg Eye Center, University of Michigan.) 
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Figure 8-5 Representation des structures anatomiques localisatrices infranucleaires impliquees 
dans la motricite oculaire. II s'agit d'une vue laterale des nerfs craniens III, IV, VI a partir du tronc 
cerebral jusqu'a I'orbite. L'evaluation successive de ces voies peut etre faite a partir du tronc 
cerebral ou a partir de I'orbite. La partie des nerf craniens qui se situe dans le tronc cerebral est 
connue sous le nom de portion « intramedullaire ». L'espace sous-arachnoTdien se situe entre le 
tronc cerebral et le sinus caverneux. La troisieme paire cranienne quitte le tronc cerebral par sa 
face anterieure, en passant a proximite de la jonction de la carotide interne et de I'artere commu- 
nicante posterieure dans l'espace sous-arachnoidien, avant d'entrer dans le sinus caverneux, ou 
la troisieme paire cranienne se situe dans la paroi laterale. La quatrieme paire cranienne quitte le 
tronc cerebral par sa face posterieure en croisant la ligne mediane pour continuer son trajet du 
cote oppose ; son trajet est situe dans l'espace sous-arachnoidien, puis dans le sinus caverneux. La 
sixieme paire cranienne quitte le pont par la face anterieure en montant le long du clivus, avant de 
croiser I'apex petreux et de passer en dessous du ligament petroclinoidien vers le sinus caverneux, 
ou il se situe entre la paroi laterale du sinus et I'artere carotide. (Reproduit avec I'autorisation deYanoff M, 
DukerJS, eds Ophthalmology 2nd ed. St Louis : Mosby; 2004, fig. 199-1.) 

en termes de structure anatomique, une lesion de celle-ci pouvant provoquer l'atteinte de plusieurs 
nerfs oculomoteurs (comme un processus dural ou lors d'une pathologie metabolique), ou en 
termes d'association de symptomes (par exemple un syndrome de Wernicke associe une ophtal- 
moplegie, une ataxie et des troubles confusionnels). En general, il est aise d'identifier des modes 
stereotypes d'alignement oculaire qui concernent des lesions nucleaires, infranucleaires ou inter- 
nucleaires. Le praticien ne doit pas oublier cependant que d'autres processus peuvent simuler une 
atteinte neurogene, en particulier des lesions restrictives orbitaires, ou myopathiques, ou encore 
affectant la jonction neuromusculaire (par exemple, lors d'une myasthenie oculaire). 


Causes supranucleaires de diplopie 

Les voies supranucleaires qui controlent les mouvements oculaires incluent les voies afferentes 
vers les noyaux des nerfs craniens oculomoteurs (III, IV, VI). Les voies supranucleaires les plus 
importantes sont celles qui dirigent les mouvements oculaires volontaires - les voies corticobul- 
baires sont utilisees par exemple pour executer la commande « regarder vers la droite » - et les 
informations vestibulaires qui servent a l'ajustement de la position relative des yeux dans I'orbite. 
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Les afferences vestibulaires modifient les mouvements oculaires par rapport aux mouvements du 
corps, mais aussi par rapport a la position de la tete lorsque le mouvement oculaire est initie. 
Ainsi, lorsqu'un sujet effectue des saccades vers la droite pour fixer une cible a 45° sur la droite, 
la distance parcourue par les yeux depend de leur position initiale, et elle est ainsi plus courte si 
les yeux etaient initialement en position primaire que s'ils regardaient dans une autre direction. 
Les mouvements oculaires horizontaux sont controles par une population neuronale particuliere 
localisee dans la formation reticulee pontique paramediane (FRPP). Le systeme vestibulaire ana- 
lyse la position relative de la tete et la direction de la cible visuelle vers laquelle les yeux doivent se 
destiner, et effectue un choix adapte des neurones a activer pour la realisation des saccades. 

Typiquement, une atteinte des voies supranucleaires provoque une limitation des mouve- 
ments des deux globes oculaires. Dans ce cadre, habituellement, les patients ne presentent pas 
une diplopie. Un exemple dune atteinte supranucleaire est le syndrome de Parinaud : aucun des 
deux yeux n'est capable de regarder vers le haut (limitation conjuguee du regard vers le haut). 
Cependant, certaines lesions supranucleaires peuvent provoquer un defaut d'alignement oculaire 
et une diplopie (tableau 8-1). 

Skew deviation 

La skew deviation est un defaut acquis de 1'alignement vertical des deux globes oculaires, qui 
resulte d'un desequilibre supranucleaire des influx provenant des organes otolithiques (l'utricule 
et le saccule de l'oreille interne). Les organes contenant les otolites (qui sont des petits cristaux de 
carbonate de calcium) sont sensibles aux mouvements lineaires et a la torsion statique de la tete, 
et transmettent cette information vers des motoneurones oculaires qui regissent les mouvements 
oculaires verticaux. Des informations sont egalement transmises des organes otolithiques aux 
noyaux interstitiels de Cajal, situes dans le mesencephale. 

Une skew deviation peut etre provoquee a la fois par des lesions centrales et peripheriques. Les 
lesions centrales dune skew deviation sont plus habituelles et peuvent survenir sur les trajets des 
voies provenant des organes otolithiques dans la fosse posterieure (tronc cerebral et cervelet). Une 
skew deviation peut etre comitante ou incomitante, pouvant s'accompagner dune torsion oculaire. 
II est parfois difficile de faire la difference entre une skew deviation et une paralysie de la quatrieme 
paire cranienne, et une utilisation appropriee de la manoeuvre de Parks-Bielchowsky (voir plus 
loin) est essentielle (positive dans une paralysie du nerf trochleaire). Une skew deviation provoque 
souvent une diplopie et constitue une exception importante a la regie generale qui affirme que des 
lesions supranucleaires ne provoquent pas une vision double. 

Une skew deviation alternante dans le regard lateral se manifeste habituellement par une 
hypertropie en abduction (c'est-a-dire une hypertropie droite dans le regard vers la droite) qui 
change lorsque le regard est oriente du cote oppose (devient une hypertropie gauche dans le regard 
vers la gauche). Les lesions responsables de ce tableau oculomoteur sont localisees dans le cervelet, 
dans la jonction cervicomedullaire, ou dans le mesencephale. Ce type de trouble oculomoteur 
doit etre differencie dune paralysie bilaterale de la quatrieme paire cranienne. Dans cette derniere 

Tableau 8-1 Lesions oculomotrices supranucleaires qui provoquent un strabisme 
et une diplopie 

Skew deviation 
Skew deviation alternante 
Reaction de torsion oculaire 
Esodeviation thalamique 

Insuffisance de convergence ou spasme en convergence 
Insuffisance de divergence 
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pathologie, une hypertropie augmente dans le regard vers le cote oppose (par exemple une hyper- 
tropie droite est plus grande dans le regard vers la gauche). De meme, dans une atteinte paralytique 
du IV, il existe habituellement une excyclotorsion, rare ou absente dans une skew deviation. 

La reaction de torsion oculaire provoque une triade associant une skew deviation, un torti- 
colis et des anomalies cyclotorsionnelles des deux yeux qui existent de maniere tonique ou plus 
rarement de maniere paroxystique. Ce syndrome survient generalement apres une perte des infor- 
mations otolithiques vers le noyau interstitiel de Cajal, a la suite dune lesion centrale (qui peut se 
situer au niveau medullaire, dans le pont ou dans le mesencephale). Une telle lesion peut affecter 
la perception de la ligne verticale vraie par un patient qui, en reponse a ce deficit, tourne la tete et 
les yeux du meme cote par compensation (voir chapitre 7, fig. 7-1). 

Lors dune reaction de torsion oculaire, I'inclinaison de la tete vers la gauche provoque une 
hypertropie de l'ceil droit et les poles superieurs des deux globes oculaires tournent vers l'oreille 
(situee le plus has). Lorsque la tete est inclinee vers la droite, on obtient une reponse inverse. II est 
important de distinguer les modifications de la position de la tete et des globes oculaires dans une 
reaction de torsion oculaire par rapport a une reaction normale lors de I'inclinaison de la tete ou 
encore lors dune paralysie de la quatrieme paire cranienne. La reaction reflexe oculaire normale 
face a une inclinaison de la tete provoque une rotation des deux globes oculaires vers l'oreille 
qui se situe le plus haut. A 1'inverse, dans une reaction de torsion oculaire, la rotation des globes 
oculaires se fait, de maniere pathologique, du cote oppose vers l'oreille situee plus bas. Lors d'une 
paralysie du IV, I'inclinaison compensatrice de la tete est typiquement controlaterale au cote de 
l'hypertropie (de maniere similaire a une reaction de torsion oculaire), mais, l'oeil plus haut est 
en cyclotorsion - a 1'inverse d'une reaction de torsion oculaire. En conclusion, le diagnostic d'une 
reaction de torsion oculaire necessite une evaluation a la fois de la position de la tete et de la 
cyclotorsion oculaire. 

Une skew deviation periodique alternee est une affection rare qui provoque une hypertropie 
alternee, avec une periodicite de 30 a 60 secondes, indiquant une lesion du mesencephale. 

Donahue SP, Lavin PJ, Hamed LM. Tonic ocular tilt reaction simulating a superior oblique palsy : 
diagnostic confusion with the 3-step test. Arch Ophthalmol. 1999; 117(3) : 347-352. 

Esodeviation thalamique 

L'esodeviation thalamique est un strabisme horizontal acquis qui peut etre constate chez des 
patients porteurs de lesions a proximite de la jonction du diencephale avec le mesencephale ; il 
s'agit le plus souvent d'une hemorragie au niveau thalamique. L'esodeviation peut apparaitre de 
maniere progressive ou brutale, en fonction de la lesion sous-jacente. Il est important de dia- 
gnostiquer une telle lesion du systeme nerveux central chez des enfants qui sont adresses pour la 
premiere fois pour 1'evaluation chirurgicale d'un strabisme. 

Anomalies de la vergence 

Voir « Anomalies de la vergence », au chapitre 7. 


Causes nucleates de diplopie 


Le noyau de la troisieme paire cranienne est en realite un complexe nucleaire qui contient plusieurs 
sous-noyaux destines a innerver de chaque cote les quatre muscles extraoculaires (le droit superieur, 
le droit inferieur, le droit medial et l'oblique inferieur). Un seul sous-noyau est destine a innerver le 
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releveur des deux paupieres superieures (le noyau caude central), alors que le sphincter de la pupille 
est innerve par deux paires de sous-noyaux qui constituent le complexe Edinger-Westphal (voir 
chapitre 1). Du fait que l'unique noyau caude central controle les releveurs des paupieres des deux 
cotes et que les fibres nerveuses destinees aux deux droits superieurs decussent la ligne mediane, 
juste apres leur emergence de leur sous-noyau respectif, les lesions nucleaires du III affectent la 
motricite palpebrale (ptosis) et peuvent affecter de maniere bilaterale les deux muscles droits supe- 
rieurs. Les lesions isolees du complexe nucleaire du III sont rares, mais peuvent survenir apres un 
deficit de perfusion vasculaire dans le territoire d'un vaisseau perforant paramedian de faible cali- 
bre, qui peut provoquer des lesions d'un complexe nucleaire. Ces lesions sont souvent asymetriques, 
et affectent les fibres nerveuses oculomotrices d'un cote, en plus de l'atteinte nucleaire. 

Les lesions intra-axiales ou nucleaires de la quatrieme paire cranienne (du noyau ou des fibres 
intra-axiales) sont tres rares, ce qui s'explique par le parcours tres court de ce nerf au sein du tronc 
cerebral. Cliniquement, il n'y a pas de difference de manifestation entre une lesion nucleaire de 
la quatrieme paire cranienne ou une lesion fasciculaire intra-axiale. Les lesions microvasculaires 
ou inflammatoires sont les plus habituelles dans ce type de situation. Parfois, une atteinte centrale 
de la quatrieme paire cranienne peut s'accompagner d'un syndrome de Claude Bernard-Horner 
contralateral par une atteinte du premier neurone. En effet, la voie sympathique descendante 
est situee a proximite du noyau de la quatrieme paire cranienne dont les fibres emergentes vont 
ensuite croiser la ligne mediane. 

Une lesion selective du noyau de la sixieme paire cranienne provoque une paralysie horizontale 
du regard (abduction deficitaire de l'oeil ipsilateral et adduction deficitaire de l'oeil contralateral). 
Du fait qu'il s'agit d'une paralysie conjuguee, le patient peut ne pas accuser une diplopie, puisqu'il 
existe une atteinte des deux globes oculaires. Le noyau de la sixieme paire cranienne contient deux 
types de populations neuronales : 1) des neurones qui innervent le droit lateral ipsilateral, et 2) des 
motoneurones internucleaires dont les axones croisent la ligne mediane et s'acheminent a travers le 
faisceau longitudinal median contralateral vers le muscle droit medial contralateral, apres avoir fait 
un relais dans le complexe nucleaire de la troisieme paire cranienne dans le mesencephale. 


Causes internucleaires de diplopie 

Une lesion « internucleaire » affecte par definition 1 e faisceau longitudinal median (FLM) qui est 
un regroupement de fibres qui connectent le noyau du sixieme nerf cranien d'un cote au niveau 
du pont avec le sous-noyau du droit medial (au sein du noyau du troisieme nerf cranien) de l'autre 
cote du tronc cerebral (voir chapitre 1, fig. 1-29). Ce type de lesion produit une ophtalmoplegie 
internucleaire (OIN). 

Le trait principal d'une OIN unilateral est un ralentissement de la vitesse de la saccade d'ad- 
duction d'un oeil. Ce deficit est habituellement associe a un nystagmus de l'autre ceil, en abduction. 
Le ralentissement des vitesses des saccades en adduction s'associe a un degre variable de limitation 
de l'amplitude des mouvements de l'oeil en adduction (fig. 8-6). La convergence peut etre limitee 
ou au contraire conservee. Cette anomalie peut s'associer a une skew deviation, souvent avec une 
hyperdeviation de l'oeil ipsilateral a la lesion. Par convention, le cote de l'OIN est defini par rapport 
au cote de l'adduction deficitaire. Par exemple, une OIN droite resulte d'une lesion du FLM du 
cote droit du tronc cerebral et provoque une limitation de l'adduction de l'oeil droit. Bien que les 
patients avec une OIN puissent presenter une diplopie horizontale, ils peuvent egalement ressentir 
une diplopie verticale ou oblique, due a une skew deviation associee. Si la lesion est partielle, les 
patients peuvent egalement relater l'existence d'une diplopie episodique et une difficulty a suivre 
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Figure 8-6 Ophtalmoplegie internucleaire gauche. A. Cette femme agee de 35 ans avait une 
adduction ralentie de I'oeil gauche et une exodeviation qui augmentait dans le regard vers la droite. 
B. IRM cerebrale, coupes axiales, en sequences ponderees enT2 (a gauche) etT2* (a droite ) mon- 
trant une anomalie de signal (fleches) au sein du FLM gauche, dans le mesencephale. (Partie A : 
Remerciements au Dr Steven A. Newman; partie B : Remerciements au Dr Joel Cure.) 


les objets en mouvement (par exemple lors d'un jeu de tennis) a cause de la discordance des vites- 
ses des saccades entre les deux yeux. 

Une OIN bilaterale provoque un retard bilateral de l'adduction, un nystagmus bilateral en 
abduction, et un nystagmus vertical , qui est le mieux apprecie dans les regards vers le haut. Ce 
nystagmus est lie a une interruption des commandes du maintien du regard et de la poursuite 
verticale. Ces fonctions sont abolies par les lesions des FLM qui transmettent des informations 
provenant des noyaux vestibulaires. En cas dune atteinte bilaterale par des lesions a proximite du 
noyau du troisieme nerf cranien, au tableau classique s'associe une exodeviation a angle tres large, 
qui porte le nom de syndrome de WEBINO (« wall-eyed » bilateral internuclear ophthalmoplegia; 
syndrome associant une ophtalmoplegie internucleaire bilaterale et une exotropie) (fig. 8-7). 

Davis SL, Frohman TC, Crandall CG, et al. Modeling Uhthoff's phenomenon in MS patients with 
internuclear ophthalmoparesis. Neurology. 2008; 70(13 pt 2) : 1098-1106. 

McGettrick P, Eustace P. The W.E.B.I.N.O syndrome. Neuro-Ophthalmology. 1985;5(2) : 109-115. 

Mills DA, Frohman TC, Davis SL, et al. Break in binocular fusion during head turning in MS 
patients with INO. Neurology. 2008; 71(6) : 458-460). 

Les deux principals causes de l'OIN sont un processus de demyelinisation et un accident 
ischemique. Chez les adolescents et les jeunes adultes, l'OIN est typiquement provoquee par un 
evenement demyelinisant. Chez des adultes ages, une pathologie microvasculaire est le plus sou- 
vent a l'origine de ce tableau. La myasthenie peut provoquer une pseudo-OIN ; dans ce cas, le 
nystagmus vertical dune vraie OIN en position excentree peut manquer. II existe souvent dans ces 
tableaux de myasthenie qui simule une OIN des signes palpebraux associes. La paresie de 1'adduc- 
tion dans une pseudo-OIN d'origine myasthenique peut repondre a une injection intraveineuse 
dedrophonium (test au Tensilon®) ainsi qua un traitement systemique de la myasthenie. 
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Figure 8-7 Le syndrome WEBINO. Exotropie en position primaire (en haut), qui s'associe a un defi- 
cit de I'adduction de I'oeil gauche (au milieu) et de I'ceil droit (en bas). (Remerciements au Dr banning 
B. Kline.) 



Figure 8-8 Syndrome un et demi. Ce patient de 15 ans ete affecte par un glioblastome du tronc 
cerebral qui provoquait une paralysie du regard vers la gauche ( photographie de droite) et une 
ophtalmoplegie internucleaire gauche (adduction incomplete de I'ceil gauche dans le regard vers la 
droite ; photographie de gauche). Le seul mouvement oculaire horizontal conserve etait I'abduction 
de I'ceil droit. (Remerciements au Dr Steven A. Newman.) 


Syndrome un et demi 

Le syndrome un et demi associe les signes d'une OIN unilateral a une paralysie horizontale du 
regard ipsilateral, du meme cote que la lesion (fig. 8-8). Ce syndrome est provoque par une lesion 
au niveau pontique qui est assez grande pour affecter le FLM et la formation reticulaire pontique 
paramediane (FRPP) (ou le noyau du VI) du meme cote du tronc cerebral. Une lesion de la FRPP 
ou du noyau du VI provoque une paralysie du regard horizontal ipsilateral associant un deficit de 
I'abduction du cote atteint et de I'adduction du cote oppose. Si le FLM du cote lese est egalement 
englobe dans la lesion, tous les mouvements de 1'horizontalite sont abolis, excepte I'abduction de 
I'oeil contralateral de la lesion. Ainsi, tous les mouvements de 1'horizontalite d'un oeil sont abolis et 
uniquement un « demi » de l'autre oeil garde une abduction, ce qui explique le nom de ce syndrome. 
Les mouvements verticaux sont en revanche conserves. Lorsque la lesion qui produit un syndrome 
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un et demi affecte egalement la portion intra-axiale du nerf facial, qui se situe a proximite, cela 
produit un syndrome de huit et demi (7 + 1,5 = 8,5) ; une bonne connaissance de l'anatomie du 
tronc cerebral permet la localisation de ces differentes combinaisons syndromiques. La cause la 
plus frequente d'un syndrome un et demi est un accident vasculaire cerebral. 

Espinosa PS. Teaching Neuroimage : one-and-a-half syndrome. Neurology. 2008 ; 70(5) : e20. 

Frohman TC, Galetta S, Fox R, et al. Pearls & Oy-sters : the medial longitudinal fasciculus in ocu- 
lar motor physiology. Neurology. 2008; 70(17) : e57-e67. 

Wall M, Wray SH. The one-and-a-half syndrome - a unilateral disorder of the pontine tegmen- 
tum : a study of 20 cases and review of the literature. Neurology. 1983 ; 33(8) : 971-980. 


Causes infranucleaires de diplopie 

Les paralysies fasciculaires intra-axiales des nerfs craniens oculomoteurs sont produites par des 
lesions qui affectent les fibres au-dela du noyau, mais au sein du tronc cerebral. Les lesions du 
tronc cerebral tendent a affecter de nombreuses structures et done a provoquer des atteintes 
multiples ; l'analyse de ces deficits permet le plus souvent une localisation topographique de la 
lesion dans le tronc cerebral. Au niveau du mesencephale, une lesion intra-axiale provoque une 
lesion du nerf oculomoteur ou du nerf trochleaire. Une atteinte intra-axiale du nerf oculomoteur 
peut provoquer quatre syndromes differents, chacun comportant une paralysie de la troisieme 
paire cranienne. Une lesion du mesencephale ventral peut leser egalement le pedoncule cerebral 
et provoquer une hemiparesie controlaterale ( syndrome de Weber). Une lesion du noyau rouge et 
de la substantia nigra peut provoquer une ataxie controlaterale et/ou un tremblement ( syndrome 
de Benedikt). Une lesion du mesencephale dorsal peut leser le pedoncule cerebelleux superieur 
et provoquer une ataxie controlaterale ( syndrome de Claude). Une lesion dorsale ayant une topo- 
graphie legerement differente peut provoquer le meme type d' ataxie, s'associant a une paralysie 
nucleaire du III, ainsi que des manifestations d'un dysfonctionnement oculaire supranucleaire 
C syndrome de Nothnagel). La localisation et la correlation anatomique de ces signes sont plus 
importantes que les eponymes mentionnes, en particulier parce que leur definition varie dans la 
litterature. 

Liu GT, Crenner CW, Logigian EL, Charness ME, Samuels MA. Midbrain syndromes of Benedikt, 
Claude, and Nothnagel : setting the record straight. Neurology. 1992 ; 42(9) : 1820-1822. 

Une lesion intra-axiale du nerf trochleaire est tres rare. Les tumeurs de la glande pineale 
peuvent affecter la portion initiale des deux nerfs trochleaires, par la compression du tectum 
mesencephalique. De telles lesions peuvent obstruer l'aqueduc de Sylvius, conduisant a l'elevation 
de la pression intracranienne et a une hydrocephalie (provoquant un syndrome de Parinaud). 

Des lesions intra-axiales du noyau de la sixieme paire cranienne peuvent egalement affecter le 
nerf facial, dont les fibres contournent le noyau du VI au niveau du genou facial. Des lesions intra- 
axiales qui affectent les fibres intra-axiales du VI peuvent aussi affecter les fibres du nerf facial, le 
tractus solitaire et le trajet descendant du nerf trijumeau, provoquant ainsi une paralysie ipsilate- 
rale de l'abduction, une paralysie faciale, une perte du gout des deux tiers anterieurs de la langue et 
une hypo-esthesie faciale ( syndrome de Foville). Des lesions du pont ventral peuvent leser les nerf 
abducens et facial ainsi que les faisceaux corticospinaux, provoquant une hemiplegie controlate- 
rale, une paralysie faciale ipsilaterale et un deficit de l'abduction ( syndrome de Millard-Gubler). 
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Gates P. The rule of 4 of the brainstem : a simplified method for understanding brainstem anatomy 
and brainstem vascular syndromes for the non-neurologist. Intern Med J. 2005 ; 35(4) : 263-266. 

Wolf JK, ed. The Classical Brainstem Syndromes. Springfield, IL : Charles C Thomas; 1971. 

La portion sous-arachno'idienne des nerfs craniens oculomoteurs se situe entre le tronc cere- 
bral et le sinus caverneux, oil les nerfs quittent la dure-mere ; cette region est probablement le siege 
le plus frequent des lesions ischemiques provoquant des neuropathies craniennes. Le diagnostic 
dune lesion ischemique (microvasculaire ou diabetique) des nerfs oculomoteurs est un diagnostic 
d'exclusion. Les mononeuropathies craniennes ischemiques sont pratiquement toujours isolees, 
avec un tableau clinique d'emblee maximal. Plus rarement, on peut constater une progression du 
deficit fonctionnel, sur une duree de 7 a 10 jours. Une douleur peut etre presente ou non, et si elle 
existe, elle peut etre intense. La douleur n'est pas un critere discriminant entre des causes graves ou 
benignes des paralysies oculomotrices. 

Le nerf oculomoteur occupe une place particuliere au sein des mononeuropathies craniennes 
isolees, a cause de sa proximite avec l'artere communicante posterieure en particulier et des ris- 
ques de compression par un anevrisme (voir plus loin). Le deficit oculomoteur provoque par une 
atteinte ischemique s'amende presque toujours, et la diplopie disparait le plus souvent lors des trois 
premiers mois devolution. 

L'aggravation du deficit oculomoteur au-dela de 2 semaines, ou l'absence de recuperation 
spontanee pendant les trois premiers mois, n'est pas compatible avec une lesion ischemique et 
impose la realisation d'un bilan a la recherche dune lesion structurelle sous-jacente. Les facteurs 
de risque dune atteinte ischemique incluent le diabete sucre, l'hypertension arterielle et une hyper- 
lipidemie. Ces patients necessitent done une evaluation de ces facteurs de risque vasculaires. 

Une myasthenie peut evoquer tout dysfonctionnement oculomoteur indolore qui epargne la 
motricite pupillaire, et doit representer un diagnostic differentiel important dans tous ces cas. 

Asbury AK, Aldredge H, Hershberg R, et al. Oculomotor palsy in diabetes mellitus : a clinicopa- 
thological study. Brain. 1970; 93(3) : 555-566. 

Jacobson DM, McCanna TD, Layde PM. Risk factors for ischemic ocular motor palsies. Arch 
Ophthalmol. 1994; 112(7) : 961-966. 

Richards BW, Jones FR Jr, Younge BR. Causes and prognosis in 4,278 cases of paralysis of the ocu- 
lomotor, trochlear, and abducens cranial nerves. Am J Ophthalmol. 1992 ; 1 13(5) : 489-496. 


Paralysie du nerf oculomoteur 

Une paralysie du nerf oculomoteur (III) provoque un dysfonctionnement des muscles somatiques 
extraoculaires (muscles droit superieur, droit inferieur et droit medial ; oblique inferieur et releveur 
de la paupiere superieure) ainsi que du contingent vegetatif du nerf (le sphincter pupillaire et le 
muscle ciliaire). Chez un patient ayant une paralysie complete du nerf oculomoteur, l'examen met 
en evidence un ptosis complet alors que l'oeil est en position hypotropique et en abduction, ayant 
une incapacity de deplacement en adduction, vers le bas et vers le haut. De plus, la pupille est dilatee 
et repond faiblement a la lumiere (fig. 8-9). Les paralysies partielles du nerf oculomoteur sont plus 
frequentes, se manifestant par une limitation variable des mouvements oculaires vers le bas, vers le 
haut ou en adduction, s'associant a un ptosis variable ou a un dysfonctionnement pupillaire. 

La plupart des paralysies isolees du nerf oculomoteur sont la consequence de phenomenes ische- 
miques microvasculaires survenant dans l'espace sous-arachnoidien ou dans les sinus caverneux. Plus 
rarement, des paralysies isolees du nerf oculomoteur sont dues a des lesions du tronc cerebral, par 
exemple lors d'un infarctus d'origine microvasculaire. Les causes moins communes dune telle paralysie 
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sont : une compression anevrismale, une tumeur, une inflammation (sarcoidose), une vascularite, une 
infection (meningite), une infiltration (lymphome, metastase carcinomateuse), et un traumatisme. 

Paralysie du nerf oculomoteur associee a une atteinte pupillaire 

Le dysfonctionnement pupillaire lors dune paralysie du nerf oculomoteur resulte de l'atteinte 
parasympathique, qui provoque une pupille dilatee repondant faiblement a la lumiere. Les patients 
peuvent se presenter avec un degre variable de dysfonctionnement oculomoteur, affectant le mus- 
cle releveur de la paupiere superieure et les muscles extraoculaires. Les anevrismes qui naissent a 
la jonction de l'artere communicante posterieure et de l'artere carotide interne se situent a proxi- 
mite du nerf oculomoteur, pouvant provoquer son atteinte paralytique par compression directe, 
lors d'un processus expansif ou dune rupture. Dans ces cas, l'atteinte pupillaire est frequemment 
associee au tableau de deficit oculomoteur. 



B 

Figure 8-9 Paralysie complete du nerf oculomoteur. Cette patiente agee de 72 ans s' est presentee 
en decrivant « la pire cephalee de ma vie ». A. L'examen a retrouve un ptosis complet a droite, une 
pupille dilatee non reactive a la lumiere, et une limitation complete des mouvements oculaires, 
hormis I'abduction. B. Vue laterale d'une angiographie cerebrale montrant un anevrysme de I'ar- 
tere communicante posterieure ( fleche ). (Partie A : Remerciements au Dr Steven A. Newman; partie B : 
Remerciements au Dr Leo Hochhauser.) 
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Les fibres pupiilomotrices du nerf oculomoteur ont une position superficielle dans la partie 
mediale du nerf oculomoteur, a proximite de l'artere communicante posterieure, site de predilection 
de formation anevrismale. Ainsi, une paralysie oculomotrice non traumatique avec une atteinte pupil- 
laire initiale ou secondaire doit etre consideree comme un indice d'anevrisme sous-jacent, jusqua 
preuve du contraire. Ce type d'anevrismes est le plus souvent retrouve a la jonction des arteres com- 
municante posterieure et carotide interne, un site tres proche du troisieme nerf cranien. Un tel tableau 
impose une consultation neuro-ophtalmologique en urgence et la realisation dune neuro-imagerie 
vasculaire (angioscanner, angio-IRM ou angiographie cerebrale conventionnelle) (fig. 8-10). La plu- 
part des anevrismes situes a cet endroit et provoquant une paralysie du nerf oculomoteur sont detec- 
tables par ces examens neurovasculaires. L' angioscanner et l'angio-IRM peuvent deceler de maniere 
fiable des anevrismes ayant une taille d'au moins 2 a 3 mm de diametre. L' angioscanner est plus 
rapide d'obtention et de realisation, et a une plus grande resolution spatiale; il peut aussi mettre en 
evidence une hemorragie sous-arachnoidienne. La ponction lombaire peut mettre en evidence une 
hemorragie sous-arachnoidienne (xanthochromie dans le liquide cephalorachidien) ou deceler des 
arguments en faveur dune cause inflammatoire ou neoplasique, ce qui a surtout un interet lorsque la 
neuro-imagerie est normale. Les anevrismes sont inhabituels avant l'age de 20 ans, meme s'ils peuvent 
rarement survenir dans les dix premieres annees de vie. Malgre les avancees recentes des neuro-ima- 
geries vasculaires de derniere generation, l'arteriographie cerebrale conventionnelle demeure encore 
aujourd'hui le seul examen qui peut formellement deceler des anevrismes intracraniens. 

Paralysie oculomotrice epargnant la pupille 

Le terme d'epargne pupillaire doit etre reserve a des situations dans lesquelles le fonctionnement 
pupillaire est normal mais avec un dysfonctionnement palpebral et oculomoteur (somatique) total 
du nerf oculomoteur. II s'agit d'un tableau typique lors dune neuropathie cranienne d'origine 
ischemique, qui s'associe souvent a une douleur, la paralysie s'ameliorant, voire disparaissant dans 
un delai d'environ 3 mois. 

Une paralysie complete du nerf oculomoteur avec une epargne pupillaire est presque toujours 
de nature benigne et secondaire a une pathologie microvasculaire, souvent associee a un diabete, 



Figure 8-10 Angioscanner montrant un anevrisme de l'artere communicante posterieure (ACP). 
(Remerciements au Dr Michael Vaphiades.) 



chapitre 8 : Diplopie • 243 


une hypertension arterielle et/ou une hyperlipidemie. II n'est pas inhabituel de constater, cependant, 
que la pupille reagit normalement, et un dysfonctionnement partiel du contingent extrinseque du 
nerf (muscle releveur de la paupiere superieure et muscles extraoculaires). II s'agit dans ce cas dune 
paralysie partielle du nerf oculomoteur, qui est une situation particuliere, differente de celle ou il 
existe une paralysie complete du contingent extrinseque du nerf oculomoteur. Cette distinction est 
de grande importance dans l'appreciation clinique, car une paralysie partielle du contingent extrinse- 
que du nerf oculomoteur peut etre compatible avec une atteinte compressive, meme lorsque le fonc- 
tionnement pupillaire parait normal. La prise en charge dune paralysie partielle du nerf oculomoteur 
sans atteinte pupillaire associee doit se faire selon 1'histoire clinique et la disponibilite des examens 
de neuro-imagerie non invasive. Certains cliniciens sont en faveur de la realisation d'emblee dune 
neuro-imagerie non invasive, alors que d'autres lui preferent une surveillance rapprochee, tous les 
jours, pendant 7 a 10 jours. Une cause anevrismale doit etre suspectee, meme en cas dune apparente 
paralysie benigne du nerf oculomoteur avec une epargne pupillaire si le patient a un age a risque 
(entre 20 et 50 ans), en l'absence de diabete associe ou d'autres facteurs de risque vasculaire. 

Le dysfonctionnement pupillaire n'est pas toujours synonyme d'une compression anevrismale 
ou d'un autre probleme potentiellement grave. Une atteinte vasculopathique du nerf oculomoteur 
peut provoquer une atteinte pupillaire dans un pourcentage allant jusqu'a 20 % des cas, bien que 
l'atteinte pupillaire soit dans ce cas en general moderee (provoquant typiquement moins de 1 mm 
d'anisocorie). La decouverte d'une hyperglycemie, d'une augmentation de l'hemoglobine glyquee, 
des lipides seriques, ou de la pression arterielle rend la possibility d'une atteinte microvasculaire 
plus grande, mais ce groupe de patients peut neanmoins etre atteint d'un anevrisme associe. Ainsi, 
une atteinte pupillaire ou une progression de l'atteinte oculomotrice impose la realisation d'une 
imagerie neurovasculaire a la recherche d'un anevrisme. 

A l'inverse, un patient qui a une atteinte pupillaire isolee (pupille dilatee, qui repond mal a la 
lumiere), mais qui a une fonction normale du releveur de la paupiere et des autres muscles extra- 
oculaires est pratiquement toujours atteint d'une pathologie benigne. Une atteinte isolee pupillaire ne 
constitue qu'exceptionnellement une atteinte du troisieme du nerf oculomoteur; il s'agit le plus sou- 
vent d'une atteinte de type pupille tonique (d'Adie), d'une dilatation pupillaire pharmacologique, ou 
d'une pupille dont l'atteinte est d'origine mecanique (comme en presence de synechies posterieures). 
Lors d'une atteinte pupillaire en apparence isolee, le clinicien doit exclure une paralysie oculomotrice, 
meme minime, par la realisation d'un bilan oculomoteur orthoptique (en incluant un test par occlusion 
alternee ou une exploration a l'aide d'une baguette de Maddox, dans toutes les positions du regard). De 
meme, une mydriase unilateral isolee n'est pas un signe d'un engagement cerebral ; d'autres signes 
neurologiques ou une alteration de la conscience sont necessaires pour formuler une telle suspicion. 

L'existence d'une douleur periorbitaire et de cephalees ne permet pas d'etablir le diagnostic 
etiologique d'une paralysie du nerf oculomoteur. Bien que la plupart des paralysies du nerf ocu- 
lomoteur d'origine anevrismale provoquent une douleur, une atteinte vasculopathique provoque 
egalement des douleurs qui peuvent parfois etre intenses. Chez des patients ages, une atteinte de 
type vascularite (par exemple maladie de Horton) doit egalement etre prise en consideration. 

Jacobson DM. Relative pupil-sparing third nerve palsy : etiology and clinical variables predictive 
of a mass. Neurology. 2001 ; 56(6) : 797-798. 

O'Connor PS, Tredici TJ, Green RP. Pupil-sparing third nerve palsies caused by aneurysm. Am J 
Ophthalmol. 1983; 95(3) : 395-397. 

Une paralysie aigue, isolee, complete du contingent extrinseque du nerf oculomoteur et qui 
epargne la pupille survenant chez un patient de plus de 50 ans ayant des facteurs de risque vascu- 
laire n'impose pas necessairement une neuro-imagerie. Mais un tel tableau necessite la realisation 
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dune evaluation medicale generale, a la recherche d'un diabete, dune hypertension, dune hyper- 
lipidemie, avec, en urgence, la determination de la vitesse de sedimentation. Cependant, lorsqu'il 
existe une progression du tableau clinique, et en cas d'autres neuropathies craniennes associees, ou 
si une recuperation clinique ne s'opere pas dans les trois premiers mois, une neuro-imagerie doit 
etre realisee a la recherche dune masse, ou dune lesion infiltrative affectant la base du crane ou les 
sinus caverneux. Parfois, les imageries doivent etre repetees avant de mettre en evidence une masse, 
surtout s'il s'agit dune atteinte du sinus caverneux. Une ponction lombaire peut etre necessaire, a la 
recherche dune meningite carcinomateuse, dune lesion inflammatoire ou infectieuse. 

Jacobson DM, Broste SK. Early progression of ophthalmoplegia in patients with ischemic oculo- 
motor nerve palsies. Arch Ophthalmol. 1995; 113(12) : 1535-1537. 

Trobe JD. Managing oculomotor nerve palsy. Arch Ophthalmol. 1998; 116(6) : 798. 

Atteinte systematisee du nerf oculomoteur dans le territoire d'une de ses deux bran- 
ches terminales 

Le nerf oculomoteur se divise en une branche superieure et inferieure au niveau de la fissure orbitaire 
superieure ou dans le sinus caverneux anterieur. Une atteinte limitee dans le territoire d'une de ces 
branches indique generalement une lesion au niveau du sinus caverneux anterieur ou dans la partie 
posterieure de l'orbite. Dans ce cas, une imagerie initiale par IRM est a privilegier. Si la neuro-imagerie 
est normale, une evaluation medicale est necessaire, incluant une evaluation de la pression arterielle, 
de la glycemie, des lipides, et une vitesse de sedimentation. Tres rarement, une atteinte systematisee du 
nerf oculomoteur peut etre secondaire a une atteinte du tronc cerebral, habituellement par une atteinte 
ischemique par accident vasculaire cerebral ou par demyelinisation. Les anevrismes sont plus rare- 
ment en cause dans une atteinte systematisee dans le territoire du nerf oculomoteur. Les autres causes, 
plus rares, sont les tumeurs, l'inflammation (sarcoidose et vascularite), une infection (meningite), une 
infiltration (une meningite carcinomateuse ou un lymphome), ou encore un traumatisme. 

Bhatti MT, Eisenschenk S, Roper SN, Guy JR. Superior divisional third cranial nerve paresis : clini- 
cal and anatomical observations of unique cases. Arch Neurol. 2006; 63(5) : 771-776. 

Paralysie du nerf oculomoteur chez des patients jeunes 

Les enfants peuvent avoir des atteintes ophtalmoplegiques apres une atteinte virale ou apres une 
vaccination. Les anevrismes sont rares chez les enfants, et si un bilan immediat n'est pas toujours 
realise, un suivi rigoureux doit etre organise afin de verifier la bonne recuperation clinique des 
symptomes. Chez les adolescents et les jeunes adultes, une atteinte dans le territoire du nerf ocu- 
lomoteur, associee a une atteinte pupillaire, necessite un bilan afin d'exclure un anevrisme ou une 
autre etiologie structurelle. La migraine ophtalmoplegique apparaissant pendant 1'enfance peut 
provoquer une douleur et un dysfonctionnement du nerf oculomoteur, mais les deux ne sont 
pas simultanes; curieusement, l'ophtalmoplegie se developpe des jours apres l'apparition de la 
cephalee. La migraine ophtalmoplegique est un diagnostic d'exclusion : tous les patients doivent 
etre explores par une neuro-imagerie lors de leur evaluation initiale. La physiopathologie de la 
migraine ophtalmoplegique demeure imparfaitement connue, mais il est habituel de penser qu'il 
s'agit d'une demyelinisation recurrente suivie d'une remyelinisation. Un diagnostic differentiel est 
celui d'un schwannome du nerf oculomoteur, une lesion oculomotrice benigne. 

Carlow TJ. Oculomotor ophthalmoplegic migraine : Is it really migraine ? / Neuroophthalmol. 

2002; 22(3) : 215-221. 

Schumacher- Feero LA, Yoo SW, Solari FM, Biglan AW. Third cranial nerve palsy in children. 

Am 1 Ophthalmol. 1999; 128(2) : 216-221. 
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Regeneration aberrante du nerf oculolomoteur 

Les lesions axonales au sein du nerf oculomoteur peuvent etre suivies d'un phenomene de rege- 
neration aberrante des fibres axonales, qui innervent d'autres muscles que ceux qui leur etaient 
initialement destines (fig. 8-11). Les connexions aberrantes de ces fibres provoquent des pheno- 
menes de syncinesie (cocontraction des muscles qui ne sont pas normalement actives en meme 
temps). On retrouve couramment une retraction palpebrale lors de l'adduction du globe, ou un 
myosis pupillaire qui survient lors des mouvements du globe oculaire en elevation, en adduction 
ou d'abaissement. 

La regeneration aberrante survient frequemment apres un traumatisme ou une compression 
(anevrismale ou tumorale), mais ne survient pas apres une ischemie microvasculaire. La mise en 
evidence dune regeneration aberrante sans qu'il y ait eu une paralysie oculomotrice auparavant 
- regeneration aberrante primitive - peut faire suspecter une lesion parasellaire (meningiome ou 
anevrisme carotidien au sein du sinus caverneux), imposant la realisation dune neuro-imagerie 
adequate. 

Grunwald L, Sund NJ, Volpe NJ. Pupillary sparing and aberrant regeneration in chronic third 
nerve palsy secondary to a posterior communicating artery aneurysm. Br J Ophthalmol. 2008 ; 

92(5): 715-716. 

Schatz NJ, Savino PJ, Corbett JJ. Primary aberrant oculomotor regeneration. A sign of intracaver- 
nous meningioma. Arch Neurol. 1997 ; 34(1) : 29-32. 

Paralysie du nerf trochleaire 

Une paralysie du nerf trochleaire (IV) provoque typiquement une diplopie qui s'aggrave dans le 
regard vers le bas ; ainsi, les patients rapportent presque toujours une diplopie (tendance a fermer 
un oeil) pendant la lecture. Dans certaines situations, l'examen attentif de l'oeil affecte peut reve- 
ler un deficit oculomoteur vers le bas, lorsqu'il est en position d' adduction, mais dans la plupart 
des cas l'oculomotricite parait grossierement normale. Pour cette raison, il est essentiel devaluer 
l'oculomotricite par un test d'occlusion alternee ou un bilan oculomoteur orthoptique pour met- 
tre en evidence une hypertropie qui s'aggrave dans le regard vers le cote oppose et vers le bas. 
L'inclinaison ipsilaterale de la tete augmente le strabisme vertical, raison pour laquelle les patients 
inclinent leur tete (inconsciemment) du cote oppose a la paralysie afin d'eviter une diplopie. 
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Figure 8-11 Regeneration aberrante au sein du nerf oculomoteur droit. A. En position primaire, il 
existe un ptosis modere, une mydriase et une exotropie a droite. B. Dans le regard vers le bas, 
la paupiere droite se retracte vers le haut, car les fibres du nerf oculomoteur qui innervent nor- 
malement le droit inferieur innervent aussi le muscle releveur de la paupiere superieure droite. 
(Remerciements au Dr Rod Foroozan.) 
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Le test de Parks-Bielchowsky en trois etapes est une approche algorithmique qui permet d'iden- 
tifier des troubles de l'oculomotricite affectant les muscles extraoculaires verticaux. Les trois etapes 
sont les suivantes : 

1. Retrouver le cote de l'hypertropie. 

2. Determiner si l'hypertropie est plus grande dans le regard vers la gauche ou vers la droite. 

3. Determiner si l'hypertropie est augmentee par l'inclinaison de la tete vers la droite ou vers 
la gauche. 

Au-dela de ces trois etapes fondamentales, il peut egalement etre utile de determiner si la 
separation verticale est plus grande dans le regard vers le haut ou vers le has (4 e etape) ; il est aussi 
utile de determiner s'il existe une cyclotropie associee. 

Ce test en trois etapes recherche une paralysie du nerf trochleaire ; une telle atteinte a droite 
met en evidence une hypertropie droite qui s'aggrave dans le regard vers la gauche et vers le has 
ainsi que lors de l'inclinaison de la tete du cote droit, s'associant a une excylotorsion relative de 
l'oeil droit. (Les details plus specifiques de ce test sont decrits dans la Section 6 du BCSC, Pediatric 
Ophthalmology and Strabismus [Ophtalmologie pediatrique et strabisme]). Une skew deviation peut 
parfois evoquer une paralysie du nerf trochleaire, mais un examen attentif permet son identifi- 
cation, car cela n'est pas conforme au test en trois etapes. De maniere pratique, si une paralysie 
provoquant un strabisme vertical n'est pas conforme a la regie decrite, il ne s'agit pas d'une para- 
lysie du nerf trochleaire et il peut s'agir d'un dysfonctionnement qui implique plusieurs muscles 
oculomoteurs. Ainsi, une orbitopathie dysthyroidienne, une atteinte myasthenique ou une atteinte 
multiple des nerfs craniens oculomoteurs peuvent provoquer un tableau oculomoteur non speci- 
fique. La fiabilite de ce test diminue cependant dans le temps, apres 1'atteinte initiale, a cause des 
hyperactions compensatrices des autres muscles oculomoteurs (voir chapitre 7). 

Une paralysie bilaterale des nerfs trochleaires est une eventualite qui doit etre evoquee meme 
lors d'une atteinte unilateral, en particulier en cas de traumatisme cranien. Les atteintes bilatera- 
les ont comme caracteristiques : 

• une hypertropie bilaterale croisee (c'est-a-dire que l'oeil droit est plus haut dans le regard 
vers la gauche, et que l'oeil gauche est plus haut dans le regard vers la droite) ; 

• une excyclotorsion superieure a 10° (chaque oeil a une torsion externe, qui peut etre mesu- 
ree par un test a la baguette de Maddox) ; 

• un strabisme de type V a grand angle (> 25 D). 

Brazis PW. Palsies of the trochlear nerve : diagnosis and localization - recent concepts. Mayo Clin 
Proc. 1993; 68(5) : 501-509. 

Les paralysies trochleaires sont souvent d'origine congenitale. Parmi les causes possibles de 
paralysie congenitale de nerf trochleaire, on retrouve : l'existence d'une anomalie du tendon du 
muscle oblique superieur, un site anormal d'insertion de celui-ci, ou un defaut de la trochlee. Dans 
quelques cas, des paralysies trochleaires supposees congenitales peuvent se reveler en realite etre 
secondaires a une tumeur benigne (par exemple un schwannome) affectant le nerf trochleaire. Les 
patients sont souvent asymptomatiques jusqu'a 40 a 70 ans, periode ou leur amplitude de fusion 
verticale diminue, provoquant une diplopie. La plupart des patients ont un port vicieux de tete qui 
est incline du cote oppose de la paralysie. La mise en evidence du caractere tres ancien de ce port de 
la tete peut etre retrouve en regardant des photographies anciennes (fig. 8-12). Les patients ayant 
une paralysie trochleaire de longue date ont habituellement une amplitude de fusion verticale de 
grande envergure (> 3 dioptries prismatiques). 
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Figure 8-12 Paralysie congenitale gauche du nerf trochleaire. A. Noter une hypertropie gauche et 
une tete inclinee vers la droite pendant I'enfance. B. Quarante ans plus tard, I ' inclinaison droite 
de la tete est toujours visible, et la patiente a des difficultes croissantes pour maintenir une vision 
binoculaire stable. C. Apres une chirurgie oculomotrice, la diplopie et I'inclinaison de la tete ont 
disparu. (Remerciements au Dr Lanning B. Kline.) 


Helveston EM, Krach D, Plager DA, Ellis FD. A new classification of superior oblique palsy based 
on congenital variations in the tendon. Ophthalmology. 1992 ; 99(10) : 1609-1615. 

Chez des patients de plus de 50 ans, une paralysie isolee du nerf trochleaire est typiquement 
provoquee par une pathologie ischemique microvasculaire ; la fonction s'amende pratiquement 
toujours dans les 3 mois. Le nerf trochleaire est particulierement vulnerable aux traumatismes 
craniens, a cause de son trajet anatomique au sein du mesencephale dorsal. Le nerf trochleaire 
peut egalement etre affecte par des processus pathologiques dans l'espace sous-arachno'idien ou le 
sinus caverneux. 

Devaluation diagnostique dune atteinte isolee, non traumatique du nerf trochleaire est sou- 
vent peu contributive, car dans la plupart des situations il s'agit de causes congenitales, ische- 
miques, ou idiopathiques. Chez des patients qui sont dans le groupe d'age vasculopathique, une 
evaluation medicale complete a la recherche de facteurs de risque vasculaires, dont le diabete, 
l'hyperlipidemie et l'hypertension arterielle, est imperative. Les patients ages devraient etre sui- 
vis. L' absence de recuperation spontanee au bout de 3 mois necessite la realisation dune neuro- 
imagerie qui doit explorer la base du cerveau a la recherche dune masse compressive. II existe 
d'autres causes possibles de paralysie oculomotrice verticale, notamment les syndromes restrictifs 
orbitaires (par exemple orbitopathie dysthyroidienne ou traumatisme). Dans des cas atypiques, il 
peut etre utile devoquer d'autres causes comme une skew deviation, une paralysie partielle du nerf 
oculomoteur, ou une myasthenie oculaire. 

Paralysie du nerf abducens 

Une atteinte du nerf abducens (VI) represente la cause la plus frequente dune paralysie oculo- 
motrice isolee ; les patients presentent typiquement une diplopie horizontal s'aggravant dans le 
regard ipsilateral, en particulier dans la vision de loin. Le deficit de l'abduction est typiquement 
associe a une esodeviation qui augmente dans le regard vers le cote affecte (voir fig. 8-4). Comme 
cela a ete decrit plus haut, une paralysie en divergence peut survenir dans la phase evolutive ou de 
regression dune paralysie du VI. 
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La cause la plus frequente dune paralysie isolee du nerf abducens est une cause ischemique. 
Des lesions affectant X angle pontocerebelleux (en particulier un neurinome de l'acoustique ou un 
meningiome) peuvent affecter le nerf abducens et d'autres nerfs craniens. De telles atteintes sont 
recherchees en presence dune diminution de la sensation faciale et corneenne (paralysie du tri- 
jumeau), dune paralysie faciale (paralysie du facial) et dune diminution de 1'audition, s'associant 
a des signes vestibulaires (nerf vestibulocochleaire). Une inflammation chronique de l'os petreux 
peut provoquer une paralysie ipsilaterale du nerf abducens et une douleur dans le territoire du 
facial ( syndrome de Gradenigo), en particulier chez les enfants qui ont eu deux infections recur- 
rentes de l'oreille moyenne. Apres sa sortie dans l'espace prepontique, le nerf abducens peut etre 
affecte par des processus pathologiques a point de depart meninge ou osseux, comme des menin- 
giomes, des carcinomes nasopharynges, des chordomes, ou des chondrosarcomes. Le nerf abdu- 
cens est egalement expose lors des traumatismes craniens ou dune hypertension intracranienne. 
Dans ces cas, le siege lesionnel se situe a l'entree du sinus caverneux et plus precisement au niveau 
du canal de Dorello (en dessous du ligament petroclinoidien). 

Les paralysies congenitales de l'abducens ne surviennent pratiquement jamais de maniere iso- 
lee. Un deficit de l'abduction survenu tot dans la vie se manifeste d'habitude comme un syndrome 
de Stilling-Duane (voir fig. 8-15). 

Les paralysies isolees de l'abducens chez des adultes de plus de 50 ans sont habituellement 
de nature ischemique; la motilite oculaire s'ameliore spontanement dans la grande majorite de 
ces cas, avec une recuperation complete dans les 3 mois. La realisation dune neuro-imagerie n'est 
pas systematique dans le cas dune paralysie isolee de l'abducens chez un patient vasculopathique. 
Comme pour les autres neuropathies craniennes motrices, 1'evaluation medicale est importante. 
Une IRM encephalique est de realisation imperative si une amelioration significative ne s'opere 
pas apres un delai de 3 mois. Parmi les autres etudes diagnostiques, il est parfois utile de realiser 
une ponction lombaire, une imagerie du thorax, et des etudes hematologiques a la recherche d'une 
pathologie sous-jacente systemique, comme une maladie du collagene, une sarcoidose, ou une 
syphilis. Une recuperation spontanee apres une paralysie du nerf abducens n'est pas synonyme 
d'une cause benigne. Parfois, une paralysie oculomotrice s'amende spontanement avant de recidi- 
ver, pour reveler une tumeur intracranienne. 

Avant l'age de 50 ans, une paralysie de l'abduction impose un bilan rigoureux car les causes 
ischemiques restent tres rares dans ce groupe d'age. II est alors raisonnable d'effectuer une neuro- 
imagerie appropriee. Si cette neuro-imagerie n'est pas contributive, il faut evoquer le diagnostic 
differentiel comme une pathologie de la jonction neuromusculaire : en recherchant les anticorps 
aux recepteurs a l'acetylcholine ou en realisant un test a l'edrophonium (Tensilon®) ; en recher- 
chant une cause mecanique provoquant un deficit de l'abduction, comme lors d'une orbitopathie 
dysthyroidienne affectant le fonctionnement du muscle droit medial ; et en empechant une abduc- 
tion adequate. Parfois, la realisation d'une ponction lombaire a pour but de rechercher un proces- 
sus meninge infiltratif ou infectieux. Chez les enfants, les leucemies et un gliome du tronc cerebral 
sont les deux diagnostics differentiels les plus importants dans ces situations. Chez des adolescents 
et chez des adultes jeunes, une demyelinisation est souvent suspectee. Dans ces cas, une IRM 
cerebrale avec des sequences de FLAIR ( fluid-attenuated inversion recovery ) met en evidence des 
hyperintensites T2 evoquant une sclerose en plaques. (Voir le chapitre 2 pour une discussion sur la 
neuro-imagerie et le chapitre 14 pour une discussion au sujet de la sclerose en plaques.) 

Neuromyotonie 

La neuromyotonie, cause rare mais importante de diplopie episodique paroxystique, est proba- 
blement due a un processus neurogene. La principale cause de neuromyotonie est une irradiation 
cerebrale, typiquement pour une neoplasie (meningiome). Les premiers symptomes surviennent 
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typiquement des mois, voire des annees apres l'irradiation initiale. Le patient eprouve des episodes 
de diplopie paroxystique, qui durent typiquement de 30 a 60 secondes. La neuromyotonie peut 
affecter tous les nerfs craniens responsables de 1'oculomotricite. La diplopie est souvent provoquee 
par l'activation du nerf affecte ; une contraction excessive des muscles innerves dans le territoire du 
nerf est a l'origine du defaut d'alignement oculaire (par exemple, la neuromyotonie du nerf abdu- 
cens provoque une abduction de l'oeil implique provoquant une exotropie). II est frequent que ces 
patients subissent des bilans tres extensifs, souvent non necessaires, a la recherche dune rechute de 
la neoplasie. Cette pathologie repond generalement de maniere satisfaisante au traitement medi- 
cal ; la carbamazepine et ses derives sont les traitements de premiere intention. 


Paralysies multiples des nerfs craniens 

Les recommandations pour la prise en en charge de paralysies de nerfs craniens isolees repo- 
sent sur le postulat qu 'il n'existe aucune autre anomalie neurologique associee. II est exceptionnel 
qu'une atteinte ischemique microvasculaire provoque une atteinte simultanee de plusieurs nerfs 
craniens. Lorsque plusieurs nerfs craniens oculomoteurs (III, IV, VI, nerfs sympathiques) sont 
touches en meme temps, mais sans autre atteinte neurologique associee, une lesion structurelle du 
sinus caverneux est hautement probable (voir plus loin). Une atteinte bilaterale de ces nerfs sug- 
gere l'existence d'un processus diffus, par exemple infiltratif (par exemple une carcinomatose, une 
leucemie, un lymphome), une tumeur de la ligne mediane qui s'etend de maniere bilaterale (par 
exemple un chordome, un chondrosarcome, ou un carcinome nasopharynge), une lesion meningee 
ou encore une polyradiculoneuropathie (un syndrome de Guillain-Barre, ou sa variante affectant 
les nerfs oculomoteurs, le syndrome de Miller-Fisher, ou une sarcoidose), ou une myasthenie. 

Lors dune atteinte de plusieurs nerfs oculomoteurs, il est important d'obtenir une evaluation 
neurologique du patient. Si la neuro-imagerie est normale, il est utile d'effectuer une ponction lom- 
baire, avec une recherche attentive de cellules anormales, ou encore, plus rarement, des marqueurs 
proteiques pouvant suggerer l'existence dune neoplasie sous-jacente. En cas de suspicion d'enva- 
hissement meninge par un processus carcinomateux (meningite carcinomateuse), il est important 
d'effectuer un scanner par emission de positons (PET-scan), a la recherche de sites tumoraux pri- 
mitifs ou facilement accessibles a la biopsie. Une neuropathie cranienne multiple idiopathique est 
un diagnostic d'exclusion, qui peut etre evoque uniquement en cas de normalite de tout le bilan, y 
compris de neuro-imagerie, du liquide cephalorachidien, et des autres examens deja mentionnes, 
ainsi qu' apres une surveillance prolongee qui a permis d'eliminer une atteinte neoplasique, inflam- 
matoire, ou infectieuse. 


Atteinte du sinus caverneux et de la fissure orbitaire superieure 

Le mode de presentation clinique d'une atteinte du sinus caverneux est une ophtalmoplegie resul- 
tant d'une atteinte de plusieurs nerfs craniens ipsilateraux, associant un deficit dans les territoires 
des nerfs oculomoteur, trochleaire, abducens, ainsi que des fibres sympathiques (pour details ana- 
tomiques, voir le chapitre 1). L'existence d'une hypoesthesie faciale dans le territoire du trijumeau 
ou l'existence d'une atteinte du troisieme neurone dans un syndrome de Claude Bernard-Horner 
sont d'autres signes non oculomoteurs qui aident a la localisation d'une lesion dans le sinus caver- 
neux. Le nerf oculomoteur le plus vulnerable de cette region est le nerf abducens, qui est libre 
dans le sinus caverneux, sans la protection que les parois du sinus caverneux conferent aux autres 
nerfs oculomoteurs. Des lesions agressives qui affectent cette region (processus inflammatoires ou 
infectieux) peuvent compromettre le retour veineux au sein du sinus caverneux, provoquant des 
atteintes congestives orbitaires ou oculaires, et une elevation de la pression intraoculaire. 
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II est souvent impossible de differencier, en utilisant seulement des criteres cliniques, une 
atteinte du sinus caverneux dune atteinte de la fissure orbitaire superieure, zone de transit des 
nerfs craniens vers l'orbite, apres leur passage dans le sinus caverneux. C'est pour cette raison que, 
lors dune atteinte de cette region, on utilise souvent le terme plus general de syndrome sphenoca- 
verneux ou parasellaire. La lesion peut egalement affecter le nerf optique a son entree dans l'orbite 
ou a l'apex, et alors il s'agit d'un syndrome de I'apex. 

Syndrome de Tolosa-Hunt 

Le syndrome de Tolosa-Hunt est une inflammation idiopathique, sterile, qui affecte le sinus 
caverneux. Une douleur prononcee est pratiquement toujours associee a ce syndrome. La neuro- 
imagerie peut montrer une masse prenant le contraste au sein du sinus caverneux. Un traitement 
par corticotherapie a tres souvent un effet spectaculaire et rapide sur la douleur, mais ce type de 
reponse peut egalement survenir en cas de lesions neoplasiques et en particulier d'un lymphome. II 
n'est pas inhabituel que des patients initialement diagnostiques avec une ophtalmoplegie doulou- 
reuse attribute a un syndrome de Tolosa-Hunt soient en fait secondairement diagnostiques avec 
une lesion neoplasique, non identifiee au depart. Pour cette raison, un syndrome de Tolosa-Hunt 
est un diagnostic d'exclusion. D'autres causes de lesions du sinus caverneux sont les anevrismes, les 
meningiomes, les lymphomes, les schwannomes, les adenomes hypophysaires (s'associant ou non 
a une apoplexie pituitaire), des fistules carotidocaverneuses, des metastases, une sarco'idose ainsi 
qu'une thrombose du sinus caverneux. 

Kline LB, Hoyt WF. The Tolosa-Hunt syndrome. / Neurol Neurosurg Psychiatry. 2001 ; 71(5) : 577-582. 

Fistule du sinus caverneux 

L' apparition de connexions vasculaires anormales entre le systeme arteriel carotidien (ou ses bran- 
ches) et le sinus caverneux provoque une augmentation des pressions, normalement basses, dans 
le sinus caverneux. Cette connexion a haute pression peut inverser le flux vasculaire dans la veine 
ophtalmique superieure, en provoquant une congestion veineuse dans l'orbite. Un signe caracte- 
ristique d'une telle fistule est l'arterialisation des vaisseaux conjonctivaux (fig. 8-13). II peut s'agir 
d'une connexion directe a haut flux entre la carotide interne et le sinus caverneux, ou alors d'un 
tableau clinique moins spectaculaire. Dans ce dernier cas, il s'agit d'une consequence de connexions 
« durales » a bas flux, dues a des connexions entre les arteres de plus faible calibre qui prennent 



Figure 8-13 Fistule carotidocaverneuse droite. A. L'elevation de la pression veineuse orbitaire 
produit un elargissement et une arterialisation des vaisseaux conjonctivaux, en bouchon de cham- 
pagne. B. IRM cerebrale en sequence ponderee enTI qui revele un elargissement de la veine 
ophtalmique superieure droite ( fleche ). (Remerciements au Dr Karl C. Golnik.) 
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l'origine dans les carotides internes ou externes. Les fistules carotidocaverneuses directes, a haut 
flux, rapide, surviennent le plus souvent apres un traumatisme cranien severe, provoquant un 
souffle cranien. Les fistules indirectes, a bas bruit, surviennent le plus souvent de maniere sponta- 
nee, en particulier chez des patientes agees. II n'est pas clairement compris quelle est la sequence 
des evenements qui conduit a l'apparition des fistules indirectes. Le tableau clinique des fistules 
indirectes est presque toujours moins spectaculaire que celui dune fistule carotidienne directe, 
bien que des fistules a bas debit durales puissent s'intensifier cliniquement au fur et a mesure que 
les connexions arterielles se developpent. Hormis le souffle cranien, il n'est pas possible de diffe- 
rencier cliniquement des fistules a haut debit de celle a bas debit ; la distinction entre les deux types 
de fistule se fait par des etudes angiographiques. 

Les fistules carotidocaverneuses directes et indirectes provoquent souvent une elevation de la 
pression intraoculaire et un ptosis, mais peuvent provoquer egalement des paralysies oculomotri- 
ces, avec une diplopie, un deficit vasculaire arterioveineux vers la retine, une neuropathie optique 
ischemique, un syndrome d'effusion uveale (qui peut repousser l'iris vers l'avant et provoquer un 
glaucome par fermeture de Tangle), une douleur (qui peut resulter partiellement dune secheresse 
oculaire en cas de ptosis majeur). Rarement, les fistules peuvent se compliquer par des infarctus 
cerebroveineux. Les fistules indirectes peuvent etre stables dans le temps, voire se refermer de 
maniere spontanee; cependant, les deux types de fistules peuvent etre traites avec succes par des 
techniques de radiologie interventionnelles ou par radiochirurgie. L'angiographie cerebrale est 
Texamen de choix pour determiner la localisation et la configuration des fistules. Elle permet dans 
un second temps un traitement, par Texclusion de la communication et du flux vasculaire anormal, 
a l'aide de materiel thrombogenique (coils, ballons, etc.). 

Diplopie provoquee par un dysfonctionnement de la jonction neuromusculaire 

La myasthenie est la principale cause dune pathologie de la jonction neuromusculaire. Elle pro- 
voque typiquement une diplopie et un ptosis qui sont variables dans le temps. Une myasthenie 
ne provoque jamais des deficits sensitifs, de douleurs ou de deficits vegetatifs ou pupillaires. Pour 
cette raison, la myasthenie fait partie des diagnostics differentiels a evoquer lors de revaluation de 
toute diplopie (voir chapitre 14). 


Causes orbitaires, myopathiques et restrictives de diplopie 

Les mouvements oculaires peuvent etre limites par des facteurs mecaniques dont Torigine peut 
etre congenitale ou acquise. Des lesions congenitales provoquant une innervation neurogene 
anormale des muscles extraoculaires peuvent parfois entrainer des manifestations qui rappellent 
une origine restrictive. 

Orbitopathie dysthyroidienne 

La cause la plus frequente dune ophtalmoplegie d'origine restrictive chez Tadulte est Torbitopa- 
thie dysthyroidienne. Dans ce cas, tous les muscles oculomoteurs peuvent etre affectes, mais les 
muscles droits inferieurs et droits mediaux sont le plus souvent impliques. Lors dune atteinte 
du muscle droit inferieur, il existe typiquement une hypotropie ipsilaterale en position primaire 
qui augmente dans le regard vers le haut - le globe oculaire est «retenu» vers le bas, son eleva- 
tion etant freinee (voir chapitre 14, fig. 14-3). Lorsque Tatteinte affecte le muscle droit medial, il 
existe typiquement une esodeviation qui augmente dans le regard lateral du meme cote (le muscle 
droit medial qui est plus gros devient un frein, limitant Tabduction). Le diagnostic d'orbitopathie 
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dysthyro'idienne est souvent simple s'il existe des signes orbitaires d'accompagnement, comme le 
ptosis, le chemosis, la retraction palpebrale et un signe de Van-Graeffe, ou synergie oculopalpe- 
brale. Un test de duction forcee (voir fig. 8-3) et la mesure de la pression intraoculaire dans les 
differentes positions du regard apportent des informations importantes en faveur de ce diagnostic. 
La neuro-imagerie revele typiquement un elargissement des corps des muscles oculomoteurs avec 
une epargne des tendons (voir chapitre 4, fig. 4-23). Pour une discussion plus detaillee sur l'orbi- 
topathie dysthyro'idienne, voir les chapitres 4 et 14 dans ce volume et la Section 7 du BCSC, Orbit, 
Eyelids, and Lacrimal System (Orbite, paupieres et systeme lacrymal). 

Restriction post-traumatique 

Les patients atteints dune fracture isolee du plancher de l'orbite souffrent souvent dune diplopie. 
Le mode de presentation le plus typique est une fracture de la paroi orbitaire inferieure avec une 
incarceration du muscle droit inferieur. Cette incarceration, qui est au mieux visible par la realisa- 
tion dune tomodensitometrie en coupe coronale, ressemble au mode de presentation du strabisme 
vertical souvent retrouve dans une orbitopathie dysthyro'idienne. Moins frequemment, 1'incarcera- 
tion concerne le muscle droit medial (voir chapitre 2, fig. 2-14). Dans certains cas de traumatisme 
orbitaire, la trame orbitaire de tissu de soutien des muscles oculomoteurs peut etre incarceree dans 
le foyer de fracture, sans qu'il y ait une reelle incarceration du muscle lui-meme. Dans tous les 
cas, il existe habituellement une augmentation du volume du tissu orbitaire qui tend a s'amender 
relativement vite (en quelques semaines), avec parfois une regression de la diplopie. Les decisions 
concernant l'indication chirurgicale des fractures isolees de plancher de l'orbite doivent etre prises 
de maniere tres judicieuse. Voir aussi la Section 7 du BCSC, Orbit, Eyelids, and Lacrimal System 
( Orbite , paupieres et systeme lacrymal). 

Restriction musculaire apres la chirurgie de la cataracte 

Une lesion traumatique ou inflammatoire du droit inferieur ou d'autres muscles oculomoteurs 
apres la realisation dune injection anesthesique retrobulbaire lors de la chirurgie de la cataracte 
peut provoquer une diplopie binoculaire. L'installation dune diplopie verticale immediatement 
apres la chirurgie suggere l'existence dune lesion nerveuse ou dune myotoxicite de l'anesthesique. 
Avec le temps, l'atteinte initiale paretique ou myotoxique evolue vers une fibrose du muscle oculo- 
moteur atteint, provoquant une restriction du mouvement du globe oculaire ; l'ceil implique evolue 
dune position hypertropique vers une position hypotropique, avec une limitation de l'elevation 
dans le regard vers le haut. 

Myosite orbitaire 

L'inflammation idiopathique d'un ou de plusieurs muscles oculomoteurs provoque classiquement 
une ophtalmoplegie douloureuse, souvent associee a une hyperhemie conjonctivale, a un chemosis 
et parfois a ptosis. La douleur peut etre assez intense, et elle est accentuee lors des mouvements 
oculaires. Si l'inflammation est limitee a l'orbite posterieure, l'ceil peut apparaitre blanc et calme. 
Un scanner ou une IRM orbitaire montrent typiquement un elargissement d'un ou de plusieurs 
muscles oculomoteurs affectant egalement le tendon musculaire, et souvent une extension de l'in- 
flammation vers la graisse orbitaire. La douleur associee a une myosite orbitaire repond habituel- 
lement rapidement a un traitement par corticotherapie systemique, alors que la diplopie met plus 
de temps a disparaitre. La myosite orbitaire est habituellement un phenomene isole, mais elle peut 
etre une composante d'une maladie de systeme, comme une granulomatose de Wegener, un lupus 
erythemateux ou une sarcoidose (voir aussi le chapitre 14 et la Section 7 du BCSC, Orbit, Eyelids, 
and Lacrimal System [Orbite, paupieres et systeme lacrymal]). 
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Affections neoplasiques 

L'infiltration de l'orbite par une masse cancereuse, en particulier a partir dune atteinte primitive 
des sinus paranasaux adjacents, peut provoquer une limitation des mouvements oculaires par une 
atteinte des muscles oculomoteurs eux-memes ou des nerfs craniens qui les innervent. Plus rare- 
ment, les muscles oculomoteurs peuvent etre le siege dune metastase tumorale. 

Syndrome de Brown 

Le syndrome de Brown est une pathologie oculomotrice restrictive qui provoque une limitation 
du regard vers le haut lorsque l'ceil atteint est en adduction (fig. 8-14). L'origine de ce type de 
trouble oculomoteur est habituellement congenitale, mais celui-ci peut aussi etre acquis. Dans les 
cas congenitaux, il s'agit d'un tendon du muscle oblique superieur qui est court, ce qui provoque 
une hypodeviation ipsilaterale augmentant dans le regard vers le haut et du cote oppose (elevation 
diminuee en adduction). Les cas acquis sont dus a un traumatisme de la trochlee, se manifes- 
tant par un « clic» que le patient peut ressentir. Des cas acquis sont habituellement constates chez 
des patients atteints dune polyarthrite rhumatoide, dune inflammation orbitaire idiopathique ou 
apres un traumatisme ; plus rarement, il peut s'agir dune metastase localisee dune neoplasie qui 
affecte specifiquement le muscle oblique superieur. 

Fibrose musculaire congenitale (syndrome de dysinnervation cranienne 
congenitale, syndromes agenesiques) 

Un groupe de pathologies congenitales ayant initialement ete attributes a des limitations restric- 
tives des muscles oculaires (d'ou leur nom de fibrose) correspond en realite a une agenesie des 
motoneurones du tronc cerebral. La fibrose congenitale des muscles oculomoteurs de type 1 est une 



Figure 8-14 Syndrome de Brown. Differentes positions du regard chez un gargon de 7 ans qui 
a ete adresse pour des mouvements oculaires etranges de l'ceil gauche survenus depuis 2 ans. 
L'acuite visuelle etait a 10/10 de chaque cote. Les globes oculaires du patient etaient alignes en 
position primaire. Devaluation de la motilite oculaire a mis en evidence une hypotropie gauche 
dans le regard vers le haut et a droite (photographie en haut a gauche ). II s'agit du tableau typique 
de syndrome de Brown, avec un tendon de I'oblique superieur gauche court de nature congenitale. 
(Remerciements au Dr Steven A. Newman.) 
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Figure 8-15 Syndrome de retraction bilaterale de Stilling-Duane. Cet enfant de 4 ans a ete atteint, 
des la naissance, d'une limitation bilaterale de I'abduction, associee a un retrecissement de la fente 
palpebrale en adduction. (Remerciements au Dr Steven A. Newman.) 


Tableau 8-2 Syndrome de retraction de Stilling-Duane 


Syndrome 


Limitation* 

Retrecissement de la fente 
palpebrale 


1 

abDuction 

Oui 


2 

aDDuction 

Oui 


3 

aDD et abDuction 

Oui 


* Le nombre de D equivaut au type (1, 2 ou 3). 

pathologie autosomique dominante, caracterisee par un ptosis bilateral et une ophtalmoplegie 
externe bilaterale. II existe une agenesie de la division superieure du nerf oculomoteur (III), s'as- 
sociant a une atrophie des muscles droit superieur et releveur de la paupiere. Les patients atteints 
de cette pathologie ont un port de tete caracteristique, avec le cou en extension car ils tentent de 
regarder par-dessous leur ptosis. 

D'autres formes d'agenesie nucleaire existent. Le syndrome de retraction de Stilling-Duane, 
provoque par un defaut de formation du noyau de l'abducens et du sixieme nerf cranien, entraine 
une paresie congenitale de I'abduction. Le muscle droit lateral est alors innerve par une bran- 
che nerveuse dont l'origine est anormale, puisqu'elle nait au sein du troisieme nerf cranien. Cette 
innervation inhabituelle provoque une cocontraction aberrante des muscles droits horizontaux. 
Cette cocontraction provoque une retraction du globe oculaire et une diminution de la fente pal- 
pebrale lors de l'adduction, ce qui s'explique par l'activation du troisieme nerf cranien entrainant 
une retraction simultanee des muscles droits medial et lateral. Le syndrome de Stilling-Duane est 
habituellement unilateral, mais peut etre bilateral (fig. 8-15). 

D'autres formes du syndrome de Stilling-Duane ont ete decrites, associant differentes combi- 
naisons de limitation de l'adduction ou de I'abduction d'un ou de deux yeux (tableau 8-2). Dans tous 
les cas, il existe une retraction du globe oculaire lors de l'adduction. Les patients atteints d'un tel syn- 
drome ne presentent pas de diplopie, et ils developpent souvent un port de tete de compensation. 

DeRespinis PA, Caputo AR, Wagner RS, Guo S. Duane's retraction syndrome. Surv Ophthalmol. 

1993; 38(3): 257-288. 

Miller NR, Kiel SM, Green WR, Clark AW. Unilateral Duane's retraction syndrome (type 1). Arch 
Ophthalmol. 1982; 100(9) : 1468-1472. 

Le syndrome de Mobius resulte d'une agenesie des noyaux des sixieme et septieme paires cra- 
niennes, qui produit une ophtalmoplegie horizontale et une diplegie faciale. Une scoliose, une 
atrophie de la langue et des deformations cephaliques peuvent egalement etre associees. Voir aussi 
la Section 6 du BCSC, Pediatric Ophthalmology and Strabismus ( Ophtalmologie pediatrique et 
strabisme). 


CHAPITRE 9 

Nystagmus et autres mouvements 
oculaires anormaux 


Introduction 

Plusieurs pathologies et medicaments peuvent affecter la stabilite oculaire. Des mouvements 
oculaires anormaux peuvent survenir a cause dune inaptitude du maintien de la fixation, dune 
perte des effets inhibiteurs normaux sur le systeme oculomoteur, ou a cause d'un deficit des voies 
afferentes vestibulaires destinees aux noyaux oculomoteurs. Le terme nystagmus , qui renvoie a 
un mouvement oculaire excessif, doit etre reserve a des mouvements oculaires rythmiques, de 
va-et-vient dans une direction horizontale, verticale, torsionnelle, ou une combinaison des trois, 
et qui comporte obligatoirement une phase lente. Le nystagmus a ressort a deux phases : 1) une 
deviation lente qui ecarte l'oeil de la cible d'interet, suivie 2) dune saccade de correction (phase 
rapide) qui ramene l'oeil a la position initiale, fixant la cible visuelle. Dans le nystagmus pendulaire, 
les phases lentes de va-et-vient se succedent sans qu'il y ait de phase rapide (fig. 9-1). Des mou- 
vements oculaires anormaux peuvent egalement affecter la fixation dune cible visuelle. De maniere 



Figure 9-1 Courbes de nystagmus indiquant 
le profil des vitesses de la phase lente. Une 
courbe lineaire est typique dans un nystagmus 
vestibulaire. Une croissance exponentielle de 
la vitesse indique un nystagmus congenital. 
Une decroissance exponentielle de la vitesse 
est typique d'un nystagmus dans les posi- 
tions extremes du regard ( gaze-evoked ). Un 
nystagmus pendulaire peut etre de nature 
congenitale ou acquise. (D'apres Kline LB. Neuro- 
Ophthalmology Review Manual. 6th ed. Thorofare, 
NJ : Slack; 2008.) 
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generate, ces mouvements oculaires pathologiques sont connus sous le nom d' intrusions saccadi- 
ques ou oscillations saccadiques ; n'ayant pas de phase lente, elles ne s'integrent pas dans la defini- 
tion d'un nystagmus. 

Les patients ayant un nystagmus acquis accusent souvent une sensation de mouvement de 
1'environnement, connue sous le nom d 'oscillopsie. L'oscillopsie est souvent absente chez les enfants 
ayant un nystagmus congenital. Un nystagmus en position primaire peut deteriorer l'acuite visuelle. 
Les patients doivent etre interroges pour savoir s'il existe d'autres symptomes neurologiques asso- 
cies (par exemple vertige, ataxie, faiblesse musculaire ou une atteinte sensitive). II est important de 
determiner s'il existe des antecedents familiaux de mouvements oculaires anormaux. 

L'examen de la motilite oculaire commence par 1'evaluation de la stabilite oculaire lorsque les 
yeux sont en position primaire, en fixant une cible. L'examen des mouvements oculaires dans les 
9 positions du regard doit determiner si : 

• le trouble oculomoteur est monoculaire ou binoculaire ; 

• les yeux agissent de maniere coordonnee (yeux conjugues) ; 

• les anomalies oculomotrices sont horizontales, verticales, torsionnelles ou en 
combinaison ; 

• les mouvements oculaires anormaux sont presents seulement dans une position particu- 
liere du regard ou s'ils sont presents dans toutes les directions du regard; 

• les phases des mouvements anormaux sont uniquement lentes (nystagmus pendulaire), 
rapides (intrusions saccadiques) ou s'il s'agit d'une combinaison des phases rapides et lentes 
(nystagmus a ressort) ; 

• il existe un point dans lequel le nystagmus est diminue (par exemple point nul ou position 
nulle). 

Par convention, la direction d'un nystagmus a ressort est definie par la direction de la phase 
rapide; neanmoins, c'est la phase lente qui indique le cote de la lesion. Lorsque 1'amplitude des 
oscillations est differente dans chaque oeil, il s'agit d'un nystagmus dissocie. Lorsque la direction des 
oscillations est differente entre les deux yeux, il s'agit d'un nystagmus dysconjugue. 

L'amplitude du nystagmus change souvent avec la position du regard. Dans les positions 
extremes du regard horizontal (au-dela de 45°), il est normal de constater quelques battements 
nystagmiques, en particulier chez des patients ages. Il ne s'agit pas d'un phenomene pathologi- 
que, sauf si le nystagmus est persistant ou asymetrique (present vers la gauche mais pas vers la 
droite par exemple). Devaluation d'un nystagmus peut etre completee par des strategies qui iden- 
tified des mouvements oculaires plus subtils et de petite amplitude. Des lunettes de Frenzel (a fort 
agrandissement) sont tres utiles dans la detection des mouvements oculaires, mais une lentille de 
20 dioptries, une lampe a fente ou un ophtalmoscope direct peuvent egalement etre utiles pour 
mettre en evidence des mouvements oculaires anormaux. Des enregistrements oculomoteurs 
(electro- ou video-oculographie, enregistrements infrarouges ou techniques d'enregistrement par 
coils electromagnetiques) permettent des mesures objectives des mouvements oculaires. Ces mesu- 
res sont rarement necessaires dans la pratique clinique habituelle. Les caracteristiques des mouve- 
ments oculaires peuvent etre facilement enregistrees et representees par des enregistrements video 
et par des dessins. 

Leigh RJ, Zee DS. The Neurology of Eye Movements. 4th ed. Contemporary Neurology Series. New 
York : Oxford University Press ; 2006. 

Serra A, Leigh RJ. Diagnostic value of nystagmus : spontaneous and induced ocular oscillations. 

/ Neurol Neurosurg Psychiatry. 2002; 73(6) : 615-618. 
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Nystagmus d'installation precoce (nystagmus infantile) 

Nystagmus congenital 

Un nystagmus congenital (NC ou nystagmus infantile) est habituellement manifeste dans les 
premiers mois de vie et il n'est pas rare qu'il survienne dans un contexte d'antecedents fami- 
liaux similaires. Les patients atteints de NC n'ont pas de phenomenes d'oscillopsie. Le NC 
peut etre associe a une baisse visuelle, mais aussi a une vision normale. La baisse visuelle 
peut etre consecutive au nystagmus, ou alors a une lesion affectant les voies visuelles afferen- 
tes. Pour cette raison, l'ophtalmologiste a comme role d'identifier l'existence d'une eventuelle 
lesion des voies visuelles. Chez des enfants tres jeunes, cela se fait par une evaluation de leur 
comportement visuel (c'est-a-dire par la mise en evidence d'une asymetrie entre les capacites 
des deux yeux de poursuivre une cible visuelle) ou par la recherche d'une atrophie optique. 
En presence d'une telle anomalie, il est indispensable d'obtenir une neuro-imagerie. Le NC 
peut egalement etre associe a d'autres atteintes, comme l'albinisme oculaire, l'achromatop- 
sie, l'amaurose congenitale de Leber ou encore l'aniridie. Il est done frequent d' avoir recours 
dans le bilan d'un NC a des examens electrophysiologiques (potentiels evoques visuels, 
electroretinogramme) . 

Le NC est presque toujours conjugue et horizontal, ces caracteristiques etant conservees dans 
les regards vers le haut et vers le bas. Le nystagmus peut etre continu ou intermittent, sous forme 
de mouvements pendulaires ou a ressort dans les differentes directions du regard. Il est frequent 
de constater la presence d'une position nulle ou point nul ( null point) ; il s'agit d'une position du 
regard dans laquelle l'intensite du nystagmus est minime. Si ce point nul ne coincide pas avec la 
position primaire du regard, les patients adoptent une position vicieuse de la tete, ou une posture 
specifique, en pla^ant leurs yeux dans le point nul, ce qui diminue ainsi l'intensite du nystagmus 
et ameliore la qualite de la vision. Un effort d'attention visuelle ou la fixation prolongee aggrave 
habituellement un NC (a l'inverse d'un nystagmus vestibulaire, dont les caracteristiques seront 
exposees plus loin dans ce chapitre). La convergence en vision de pres diminue l'intensite du nys- 
tagmus. Le nystagmus congenital se caracterise aussi par : 

1. l'inversion de l'aspect normal du nystagmus optocinetique, caracterise par le fait que les 
mouvements lents des yeux se font dans une direction opposee de celle de la direction de 
rotation d'un tambour optocinetique ; 

2. l'augmentation exponentielle de la vitesse du mouvement lent, en fixation de loin. Il s'agit 
d'un aspect caracteristique, mis en evidence par des enregistrements des mouvements ocu- 
lomoteurs (voir fig. 9-1) 

Pour resumer, les caracteristiques d'un NC sont les suivantes : 

• mouvements pendulaires ou a ressort ; 

• association ou non a une acuite visuelle normale ; 

• mouvements horizontaux conjugues, qui restent horizontaux dans le regard vers le haut ou 
vers le bas ; 

• presence d'un point nul (null point) ; 

• absence d'oscillopsies ; 

• vitesse croissante de la phase lente ; 

• aggravation dans le regard au loin, diminution en convergence ; 

• strabisme associe dans 15 % des cas ; 

• disparition pendant le sommeil. 
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Abadi RV, Bjerre A. Motor and sensory characteristics of infantile nystagmus. Br J Ophthalmol. 

2002; 86(10) : 1152-1160. 

Gelbart SS, Hoyt CS. Congenital nystagmus : a clinical perspective in infancy. Graefes Arch Clin 
Exp Ophthalmol. 1988; 226(2) : 178-180. 

Hertle RW, Dell'Osso LF. Clinical and ocular motor analysis of congenital nystagmus in infancy. 
JAAPOS. 1999; 3(2) : 70-79. 

Nystagmus latent 

Une autre forme de nystagmus qui apparait precocement dans la vie est le nystagmus latent (NL), 
qui est un nystagmus a ressort qui apparait ou s'aggrave uniquement en condition de vision mono- 
culaire. La fixation oculaire d'un patient atteint de NL est stable, jusqu'a ce que Ton occlue un oeil et 
done la fixation binoculaire. La phase rapide bat vers l'oeil qui regarde, en ecartant l'oeil affecte de 
l'oeil cache (la phase lente de l'oeil qui regarde est dirigee vers le nez). Ainsi, la phase rapide change 
de direction a chaque fois que les yeux sont caches alternativement. L'occlusion d'un oeil lors de la 
mesure de l'acuite visuelle de l'oeil controlateral necessite des precautions, car le nystagmus induit 
par l'occlusion d'un oeil altere l'acuite visuelle de l'autre. Un brouillage optique partiel d'un oeil 
par des verres positifs peut permettre une meilleure mesure de l'acuite visuelle de l'oeil adelphe, 
sans induire de nystagmus. Le nystagmus latent est presque toujours associe a une esotropie et 
frequemment a une deviation verticale dissociee. 

Les caracteristiques cliniques d'un nystagmus latent sont les suivantes : 

• nystagmus conjugue, a ressort; 

• apparition ou aggravation par l'interruption de la fusion binoculaire; 

• changement de sa direction lors de l'occlusion monoculaire ; la phase rapide bat vers l'oeil 
non occlus ; la phase lente, vers le nez ; 

• esotropie congenitale souvent associee ; 

• stereopsie subnormale ; 

• peut etre associe chez un meme patient a un nystagmus congenital. 

Lorsque ce type de nystagmus latent est present chez un patient ayant les deux yeux ouverts, 
il s'agit d'un nystagmus manifeste latent (NML). Une esotropie etant souvent associee a un NL (il 
peut s'agir d'une microtropie), la suppression physiologique d'un oeil esotropique peut etre a l'ori- 
gine d'un NML. En d'autres termes, le nystagmus apparait de maniere spontanee et intermittente 
a chaque fois que la suppression d'un oeil se met en place (e'est-a-dire que l'examinateur ne doit 
pas necessairement occlure un oeil pour constater ce type de nystagmus). Le NL et le NML sont 
des entites benignes. L'etude oculographique du NL met habituellement en evidence une vitesse 
constante de la phase lente du nystagmus, a l'inverse de la vitesse exponentiellement croissante du 
NC. 


Dell'Osso LF, Schmidt D, Daroff RB. Latent, manifest latent, and congenital nystagmus. Arch 
Ophthalmol. 1979; 97(10) : 1877-1885. 

Nystagmus monoculaire infantile 

Le nystagmus monoculaire infantile est une forme rare, mais importante de nystagmus, qui se 
manifeste tot dans la vie. Il peut etre d'origines variables, allant de causes benignes a des causes 
mena^ant la vision, voire engageant le pronostic vital. Les mouvements oculaires sont limites a un 
oeil, verticaux ou elliptiques, et de faible amplitude. Lorsqu'il s'agit d'un nystagmus monoculaire 
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qui affecte un oeil non voyant, le phenomene porte le nom de Heimann-Bielschowsky ; il peut s'as- 
socier a plusieurs causes, comme une neuropathie optique ou une amblyopie. L'association d'un 
nystagmus monoculaire vertical a un deficit pupillaire afferent et a une atrophie optique chez un 
nouveau-ne, suggere la possibility dune tumeur du nerf optique ou du chiasma (gliome), ce qui 
impose la realisation dune neuro-imagerie. 

Spasmus nutans 

II s'agit dune pathologie qui survient souvent dans la premiere annee de vie, se manifestant par un 
nystagmus intermittent, binoculaire, de tres faible amplitude et haute frequence, horizontal et pen- 
dulaire. Le nystagmus peut etre dissocie, voire monoculaire ; l'amplitude et la phase du nystagmus 
peuvent etre differentes entre les deux yeux. 

Un nystagmus vertical de faible amplitude peut egalement etre present. Le nystagmus s'ac- 
compagne d'un hochement de la tete, qui est souvent subtil. Beaucoup de patients ont egalement 
une position vicieuse de la tete ou un torticolis. II existe une association entre le spasmus nutans et 
1'ethnicite afro-americaine ou hispanique et des conditions socioeconomiques precaires. 

Le spasmus nutans se differencie habituellement d'un nystagmus congenital (ou nystagmus 
infantile) par l'existence de mouvements de la tete anormaux et le torticolis, par la nature intermit- 
tente et variable du nystagmus, ainsi que par la relative grande frequence des mouvements oculaires 
anormaux, retrouves dans le spasmus nutans. Cependant, le nystagmus du spasmus nutans peut 
parfois etre monoculaire; il est alors presque impossible de le differencier des autres causes de nys- 
tagmus monoculaire chez l'enfant (comme le phenomene de Heimann-Bielschowsky, aborde plus 
haut). Pour cette raison, les enfants chez qui on diagnostique un spasmus nutans doivent beneficier 
d'un bilan de neuro-imagerie pour exclure un gliome affectant les voies visuelles anterieures. 

Plusieurs auteurs ont decrit l'association d'un syndrome rappelant le spasmus nutans avec des 
dystrophies retiniennes (par exemple cecite nocturne congenitale stationnaire), justifiant la reali- 
sation d'examens electrophysiologiques dans ces situations. L' absence de guerison spontanee du 
spasmus nutans ou 1'apparition d'autres signes neurologiques impose une evaluation neurologique 
et la realisation d'une neuro-imagerie. 

Le spasmus nutans est habituellement une pathologie benigne et les patients n'ont pas d'autres 
signes neurologiques associes, sauf parfois un strabisme et une amblyopie. Il est habituel de consta- 
ter la disparition des mouvements anormaux des yeux et de la tete apres quelques annees (typique- 
ment a la fin de la premiere decennie de vie). 

Newman SA, Hedges TR, Wall M, Sedwick LA. Spasmus nutans — or is it ? Surv Ophthalmol. 1990 ; 

34(6) : 453-456. 

Smith DE, Fitzgerald K, Stass-Isern M, Cibis GW. Electroretinography is necessary for spasmus 
nutans diagnosis. Pediatr Neurol. 2000; 23(1) : 33-36. 

Nystagmus en position excentrique du regard 
(gaze-evoked nystagmus) 

Un tel nystagmus resulte d'une incapacity de maintenir la fixation oculaire en position excentrique. 
Dans cette position extreme du regard, les forces elastiques de l'orbite font que les yeux ont une 
tendance a revenir spontanement vers la position primaire ; une saccade correctrice remet alors les 
globes oculaires dans leur position excentrique initiale. Pour cette raison, la phase rapide est tou- 
jours dirigee dans la direction du regard. L'amplitude du nystagmus augmente lors du deplacement 
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des globes oculaires dans la direction de la phase rapide. Cet aspect est en concordance avec la loi 
d' Alexander, qui stipule que le nystagmus devient plus important (augmentation de l'amplitude et 
de la frequence) lorsque les yeux bougent dans la direction de la phase rapide. 

Le nystagmus en position excentrique du regard est du a un dysfonctionnement de 1'integra- 
teur neuronal (voir chapitre 1). L'integrateur neuronal pour le regard horizontal est constitue par 
le noyau prepositus de l'hypoglosse et les noyaux vestibulaires mediaux. Pour le regard vertical, il 
s'agit du noyau interstitiel de Cajal. Au niveau du cervelet, ce sont le flocculus et le nodulus qui ont 
un role dans le maintien du regard dans une position excentree. L'integrateur neuronal re^oit, a 
partir du centre du regard, un signal de vitesse (un « pulse »), et genere ensuite un signal effecteur 
(«step»), apres un processus mathematique d integration, ayant comme resultat le maintien du 
regard dans une position excentree (voir chapitre 7, fig. 7-1). Ainsi, l'integrateur neuronal assure 
un niveau suffisant d'activite neuronale, apte a maintenir les yeux dans une position excentree, en 
depit des forces elastiques de l'orbite. Si l'integrateur neuronal n'est pas fonctionnel (et devient trop 
« laxe »), les yeux ne peuvent etre maintenus dans des positions extremes. 

II est physiologique et sans importance de constater quelques battements oculaires nystag- 
miques, a ressort, dans les positions extremes du regard horizontal, a condition qu'il n'y ait pas 
d'autres manifestations associees (par exemple un nystagmus a rebond, une dysmetrie saccadique). 
A l'inverse, un nystagmus dans les positions extremes qui est asymetrique et prolonge impose la 
realisation d'une evaluation appropriee. Les causes metaboliques et toxiques incluent la consom- 
mation d'ethanol, mais aussi un grand nombre de medicaments, tels des anticonvulsivants, sedatifs 
ou hypnotiques. En presence d'une forme asymetrique d'un nystagmus en position excentree du 
regard, il est habituel de suspecter une lesion ipsilaterale du tronc cerebral ou du cervelet (typi- 
quement un accident vasculaire cerebral, une lesion de demyelinisation, ou une tumeur). Une telle 
constatation impose la realisation d'un bilan, et notamment d'imagerie cerebrale. Des pathologies 
peripheriques neuromusculaires, comme les myopathies ou une myasthenie, peuvent provoquer 
un tel nystagmus, ayant des caracteristiques similaires a celles constatees en cas d'atteinte du sys- 
teme nerveux central. 

Nystagmus a rebond 

Un regard prolonge en position excentree peut produire un nystagmus a rebond, apres le retour 
des yeux en position primaire. La force de maintien en position excentree interagit avec la ten- 
dance naturelle des yeux a retourner en position primaire (du fait des forces elastiques de l'or- 
bite). Ainsi, lorsque les yeux sont ramenes en position primaire, ils ont une tendance spontanee a 
retourner dans leur position precedente, en situation excentree du regard. Dans un nystagmus a 
rebond, les mouvements nystagmiques constates en position primaire sont diriges a l'oppose de la 
direction initiale excentrique. C'est un nystagmus qui est presque toujours pathologique, dans le 
cadre de pathologies du cervelet. 


Nystagmus vestibulaire 


Nystagmus vestibulaire peripherique 

Chez les patients atteints d'un nystagmus vestibulaire peripherique, un trouble de l'equilibre sur- 
vient le plus souvent brusquement, associe a un vertige, des nausees et des vomissements (tableau 
9-1). Les patients decrivent souvent une aggravation de leurs symptomes lors des mouvements spe- 
cifiques de la tete ou dans certaines positions precises de la tete. Il peut y avoir des oscillopsies, des 
acouphenes ou une perte de l'audition. Apres la phase aigue de l'atteinte vestibulaire peripherique, 
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Tableau 9-1 Caracteristiques cliniques des nystagmus vestibulaires peripherique 
et central 

Symptome ou signe 

Atteinte peripherique 

Atteinte centrale 

Vertiges 

Prononces 

Moderns 

Duree 

Jours ou semaines, s'ameliorant 
avec le temps (recidives 
possibles) 

Peut etre chronique 

Acouphenes ou perte de I'audition 

Frequents 

Typiquement absents 

Nystagmus horizonto-rotatoire 

Typique 

Atypique 

Nystagmus sans composante 

Rare 

Peut etre present 

rotatoire 

Nystagmus vertical pur 

Presque jamais 

Valeur diagnostique 

ou torsionnel pur 

Fixation visuelle 

Diminue le nystagmus 

Sans effet 

Causes frequentes 

Labyrinthite, maladie 

de Meniere, traumatisme, 
toxicite 

Demyelinisation, 
accident vasculaire, 
drogues 

ou medicaments 


qui dure typiquement plusieurs jours, les symptomes s'amendent progressivement (en plusieurs 
semaines ou mois). Cependant, meme les patients qui deviennent asymptomatiques peuvent eprou- 
ver plusieurs mois ou annees plus tard un inconfort, lorsque leur systeme vestibulaire est sollicite, 
comme lors d'un deplacement rapide dans un vehicule ou un bateau. 

Le nystagmus vestibulaire peripherique survient chez des patients ayant un dysfonctionne- 
ment peripherique (canaux semi-circulaires, structures otolithiques, nerf vestibulaire). Les lesions 
de ces structures sont habituellement unilaterales ou asymetriques (sauf en cas de toxicite) ; elles 
ont comme effet une interruption des afferences normalement symetriques dans les voies vestibu- 
laires a destination de l'integrateur neuronal, qui stabilise les globes oculaires dans des positions 
excentrees. Les signaux emanant de l'integrateur se dirigent vers la formation reticulee pontique 
paramediane controlaterale. La perte de la symetrie tonique de ces influx genere une alteration de 
la position des globes oculaires. Une reduction de signal provenant dune lesion vestibulaire gau- 
che, par exemple, produit un deficit vers la gauche, qui induit une saccade de correction, dirigeant 
les globes oculaires dans une direction opposee au cote de la lesion. Ainsi, une lesion gauche pro- 
duit une phase lente vers la gauche et un nystagmus a ressort battant vers la droite. 

Un nystagmus vestibulaire peripherique qui est secondaire a une neuropathie vestibulaire 
affecte generalement le fonctionnement des trois canaux semi-circulaires et des organes otoli- 
thiques en generant un nystagmus complexe horizontal-torsionnel, qui change en fonction de la 
direction du regard. Ce phenomene est coherent avec la loi d' Alexander : le nystagmus est plus 
marque lorsque le regard est dirige vers le cote de la phase rapide du nystagmus. En fonction de 
la severite de la lesion, le nystagmus peut etre present en position primaire. Une lesion des struc- 
tures vestibulaires peripheriques peut egalement provoquer une skew deviation. Un nystagmus 
qui est purement vertical ou torsionnel est presque toujours du a une lesion centrale (voir section 
suivante). 

Lors d'un nystagmus vestibulaire peripherique, il est typique de constater que la fixation 
oculaire diminue l'intensite du nystagmus. L'effet de la vision sur l'intensite du nystagmus peut 
etre evalue par l'ophtalmoscopie indirecte, en couvrant temporairement l'oeil controlateral fixa- 
teur. La mise en evidence d'un nystagmus vestibulaire est facilitee par differentes methodes : 
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hyperventilation, mouvements vigoureux de la tete du patient, vibration masto'idienne et manoeu- 
vre de Valsalva. 

Un dysfonctionnement vestibulaire peripherique, souvent accompagne dun nystagmus, sur- 
vient habituellement dans un des quatre cadres suivants. Le premier cadre est celui dune manifes- 
tation aigue, monophasique, secondaire a une nevrite vestibulaire dont on suspecte le plus souvent 
une cause virale. Le deuxieme cadre consiste en une forme recurrente de dysfonctionnement ves- 
tibulaire, habituellement associee a des symptomes auditifs (acouphenes et perte de l'audition). Ce 
type d' affection, dont la maladie de Meniere est un exemple typique, a une evolution habituelle- 
ment progressive, bien que marquee par de longues periodes sans symptomes. Le troisieme cadre 
est celui dune pathologie paroxystique, se manifestant par des vertiges provoques par certaines 
positions de la tete. Cette pathologie, connue sous le nom de vertige paroxystique positionnel benin 
(VPPB), est due au mouvement libre des particules otoconiques (cristaux de carbonate de calcium, 
normalement contenus dans l'utricule et le saccule), qui agissent comme des debris etrangers au 
sein des canaux semi-circulaires. La methode de Dix-Hallpike permet d'explorer le cote affecte 
ainsi que le canal semi-circulaire qui est atteint. Pendant cette manoeuvre, l'examinateur tourne 
la tete du patient a droite ou a gauche, de 45°, en la pla^ant sous le plan horizontal de la table de 
l'examen, afin d'induire de nouveau les symptomes. Apres avoir determine le cote et les canaux 
semi-circulaires affectes, d'autres manoeuvres, comme celle d'Epley, tentent d'extraire les particu- 
les etrangeres du canal semi-circulaire affecte. La manoeuvre d'Epley destinee au cote droit com- 
mence par la realisation d'une manoeuvre de Dix-Hallpike a droite, la tete tournee a 45° vers la 
droite et en dessous de l'horizontale ; la tete est ensuite tournee progressivement (pendant quelques 
minutes) a 180° vers la gauche du patient. Ces patients constatent souvent une remission de leurs 
symptomes, mais des rechutes, parfois tres handicapantes, peuvent survenir. Le quatrieme cadre 
des nystagmus vestibulaires peripheriques est celui des causes toxiques, en premier l'emploi des 
antibiotiques de type aminosides (mais aussi d'autres traitements, comme des chimiotherapies). 
L'atteinte produite par de telles toxines systemiques se manifeste par des oscillopsies provoquees 
par les mouvements de la tete qui s'associent a une diminution bilaterale du gain des reflexes vesti- 
bulo-oculaires, s'accompagnant de peu ou pas de nystagmus (hypofonction vestibulaire, sans qu'il 
y ait une asymetrie). 

Les tumeurs de Tangle pontocerebelleux (en general des neurinomes de Tacoustique ou des 
meningiomes) peuvent etre a Torigine d'un nystagmus de Bruns, qui est une combinaison d'un 
nystagmus dans les positions excentrees du regard et d'un nystagmus vestibulaire peripherique. 
Initialement, la lesion du nerf vestibulaire fait que les yeux devient lentement du cote de la lesion, 
effectuant ensuite un mouvement rapide de correction dans la direction opposee. Au fur et a 
mesure que la lesion augmente de volume, une compression ipsilaterale du tronc cerebral pro- 
voque en plus un deficit dans le maintien ipsilateral du regard excentre. Ainsi, lorsque le patient 
regarde du cote de la lesion, il existe un nystagmus de grande amplitude et de faible frequence, 
alors que dans le regard contralateral il existe un nystagmus vestibulaire de haute frequence et de 
faible amplitude. 

Baloh RW. Clinical practice : vestibular neuritis. N Engl J Med. 2003 ; 348(11) : 1027-1032. 

Fife TD, Tusa RJ, Furman JM, et al. Assessment : vestibular testing techniques in adults and 
children. Report of the Therapeutics and Technology Assessment Subcommittee of the 
American Academy of Neurology. Neurology. 2000; 55(10) : 1431-1441. 

Hotson JR, Baloh RW. Acute vestibular syndrome. N Engl J Med. 1998; 339(10) : 680-685. 
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Nystagmus vestibulaire d'origine centrale 

II est tres difficile, voire impossible, de determiner par l'examen clinique seul la localisation ana- 
tomique precise des lesions qui provoquent un nystagmus central. Cela est du aux nombreuses 
interconnexions entre les structures vestibulaires centrales dans le tronc cerebral et les structu- 
res phylogenetiquement plus anciennes du cervelet (flocculus, nodulus, vermis). Bien que certai- 
nes formes de nystagmus central renseignent sur la localisation precise des lesions sous-jacentes 
(tableau 9-2), il est souvent plus utile de considerer le systeme central comme une unite unique, et 
de laisser a la neuro-imagerie la charge de localiser la lesion a l'interieur de ce systeme. Les patients 
atteints d'un nystagmus vestibulaire central peuvent ne pas avoir de plaintes visuelles, surtout si 
le nystagmus est de faible amplitude, present uniquement en dehors de la position primaire du 
regard. 

Nystagmus battant vers le has (downbeat nystagmus I 

Le nystagmus battant vers le bas ( downbeat nystagmus) est la manifestation la plus frequente des 
nystagmus vestibulaires centraux. II est la consequence d'un deficit du maintien du regard vertical, 
provoquant une deviation lente des yeux vers le haut, suivie d'un mouvement saccadique compen- 
sateur rapide vers le bas. Differentes lesions du cervelet (nodulus, uvule, flocculus et parafloccu- 
lus) sont a l'origine d'un nystagmus battant vers le bas. Elies diminuent l'influx nerveux tonique 
qui provient des canaux semi-circulaires anterieurs a destination des motoneurones oculomoteurs 
(le reflexe oculovestibulaire vertical n'est pas symetrique si l'on compare ses caracteristiques vers 
le haut et vers le bas, a la difference du reflexe oculovestibulaire horizontal, qui est symetrique). Le 
nystagmus battant vers le bas peut etre manifeste dans le regard primaire, mais en accord avec la 
loi d'Alexander, les mouvements rapides vers le bas sont generalement accentues lors d'un mou- 
vement oculaire vers le bas (et en particulier dans les regards lateraux et vers le bas). Les patients 
atteints de ce type de pathologie accusent generalement des oscillopsies, qui sont source de han- 
dicap important. 

Un nystagmus battant vers le bas peut etre la consequence d'une lesion structurelle, qui se 
situe souvent au niveau de la jonction cervicomedullaire. Une malformation d'Arnold-Chiari de 
type I est la lesion causale la plus frequente, dans laquelle les amygdales cerebelleuses font her- 
nie a travers le foramen magnum, comprimant le tronc cerebral et le bulbe (fig. 9-2). Ce type 
de lesions est evalue de maniere optimale a 1'aide de l'IRM, avec realisation de coupes sagittales. 
Parfois, en cas de nystagmus battant vers le bas d'origine inexpliquee, on a pu mettre en evidence 


Tableau 9-2 Quelques mouvements nystagmiques/oscillatoires et localisation 
des lesions sous-jacentes 


Mouvement oculaire anormal 


Probable localisation lesionnelle 


Nystagmus battant vers le bas 
Nystagmus battant vers le haut 
Nystagmus a bascule ( see-saw ) 
Nystagmus monoculaire de I'enfant 
Nystagmus periodique alternant 
Nystagmus en convergence et retraction 
Bobbing oculaire 
Flutter/opsoclonus 


Jonction cervicomedullaire 
Fosse posterieure 
Parasellaire/diencephale 
Nerf optique/chiasma/hypothalamus 
Cervelet (nodulus) 

Partie dorsale du mesencephale (pretectum) 
Lesion pontique 

Pont (cellules omnipauses); cervelet 
(connexions avec le pont) 
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Figure 9-2 Malformation d'Arnold-Chiari de 
type I. Ce patient age de 26 ans rapportait une 
sensation de mouvement de son environne- 
ment. Un nystagmus battant vers le bas a ete 
diagnostique; il etait la cause des oscillopsies. 
Cette IRM sagittale, en sequence T1, montre 
une hernie des amygdales cerebelleuses (f/e- 
che), a travers le foramen magnum (dont la 
situation est montree par la ligne en pointille). 



des anticorps seriques diriges contre la decarboxylase de l'acide glutamique. Ces anticorps peu- 
vent jouer un role dans la genese du nystagmus par leur interference avec le fonctionnement des 
neurones GABAergiques dans le complexe vestibulaire, qui ont un role d'inhibition des cellules du 
flocculus. 

Les causes d'un nystagmus battant vers le bas sont les suivantes : 

• malformation d'Arnold-Chiari de type I ; 

• tumeurs (meningiomes, hemangiomes cerebelleux) a proximite du foramen magnum; 

• demyelinisation ; 

• accident vasculaire cerebral ; 

• traumatisme cranien ; 

• medicaments et drogues (lithium, anticonvulsivants, alcool) ; 

• platybasie; 

• impression basilaire ; 

• degenerescences spinocerebelleuses ; 

• syringomyelie ; 

• encephalite du tronc cerebral ; 

• syndromes paraneoplasiques ; 

• denutrition (encephalopathie de Wernicke, nutrition parenterale prolongee, deficit en 
magnesium) ; 

• anticorps diriges contre la decarboxylase de l'acide glutamique ; 

• idiopathiques. 

Les traitements medicamenteux du nystagmus battant vers le bas sont inconstamment effi- 
caces, voire inefficaces. Les medicaments les plus souvent employes sont les suivants : clonaze- 
pam, baclofene, gabapentine, memantine, 3,4-diaminopyridine (utilisation hors autorisation de 
mise sur le marche). Les prismes avec une base externe sont parfois utilises afin d'induire une 
convergence. 

Nystagmus battant vers le haut 

Le nystagmus battant vers le haut est provoque par une deviation inappropriee des yeux vers 
le bas, suivie d'une saccade correctrice vers le haut. Un nystagmus battant vers le haut est sou- 
vent provoque par une lesion du tronc cerebral (souvent le bulbe rachidien), ou la partie ante- 
rieure du vermis cerebelleux. Ainsi, les lesions peuvent etre situees a differents niveaux dans 
la fosse posterieure. Les causes frequentes d'un nystagmus battant vers le haut incluent : des 
lesions de demyelinisation, des accidents ischemiques, des degenerescences spinocerebelleuses, 
et la consommation de tabac. 
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Nystagmus torsionnel 

A l'inverse des nystagmus tres variables qui sont rencontres dans les lesions vestibulaires periphe- 
riques, un nystagmus purement torsionnel indique fortement la possibility dune lesion centrale. 
Le nystagmus torsionnel est habituellement associe a une lesion (syringobulbie, infarctus latero- 
bulbaire) et peut etre associe a une reaction de torsion oculaire. 

Nystagmus periodique alternant 

Le nystagmus periodique alternant (NPA) est un nystagmus purement horizontal, dont la direction, 
l'amplitude et la frequence varient dans le temps. Par exemple, un nystagmus battant vers la droite a des 
amplitudes et une frequence progressivement croissantes jusqua un point culminant, puis diminue en 
intensity, jusqua sa disparition, ou jusqua une breve periode de nystagmus battant vers le bas. Ensuite, 
la direction du nystagmus change, en se dirigeant vers la gauche, avec une augmentation progressive 
de son amplitude et de sa frequence. Le cycle se complete et se continue avec ces changements de 
direction et avec ces phases de crescendo-decrescendo, entrecoupees de phases de repos. Le NPA peut 
etre congenital ou acquis ; dans ce dernier cas, la periodicite du nystagmus est caracteristique, dune 
duree de 2-4 minutes. Un examen superficiel peut conclure de maniere erronee que le nystagmus se 
dirige seulement dans une seule direction. Pour cette raison, chaque patient atteint d'un nystagmus 
purement horizontal, present en position primaire, doit etre examine pendant au moins 2 minutes 
pour s'assurer de 1'absence d'un NPA. Un patient atteint d'un NPA peut egalement avoir des mouve- 
ments periodiques de la tete, afln de minimiser le nystagmus, en coherence avec la loi d' Alexander. 

Le NPA est typiquement associe a un dysfonctionnement cerebelleux, au niveau du nodulus 
et de l'uvule, qui jouent un role important dans le maintien de la constante temporelle du stockage 
de la vitesse. II en resulte une modification oscillatoire du point nul. Les causes les plus frequentes 
du NPA sont la sclerose en plaques, les degenerescences spinocerebelleuses, une malformation 
d'Arnold-Chiari de type I, un accident ischemique, les traitements antiepileptiques et une baisse 
visuelle bilaterale. Si cette derniere est reversible (comme lors d'une hemorragie bilaterale dans 
le vitre), le NPA peut disparaitre. L'utilisation du baclofene (Lioresal®) peut etre efficace dans le 
traitement medicamenteux du NPA. 

Nystagmus pendulaire acquis 

Lors d'un nystagmus pendulaire acquis, les yeux ont des mouvements pendulaires, lents, dans un 
plan horizontal, vertical, ou torsionnel (en creant souvent des courbes elliptiques). A l'inverse, 
dans le rare nystagmus pendulaire congenital, les mouvements oculaires se situent uniquement 
dans un plan horizontal. Un nystagmus pendulaire ayant une composante horizontale et une com- 
posante verticale prend un aspect de nystagmus oblique (si les deux composantes sont en phase), 
ou un aspect circulaire ou elliptique (si les deux composantes ne sont pas en phase). Les mouve- 
ments oculaires peuvent etre conjugues ou dysconjugues, et sont souvent dissocies. 

Ce nystagmus a une faible valeur localisatrice. II est souvent rencontre chez des patients 
atteints de sclerose en plaques, qui peuvent avoir des manifestations asymetriques ou monocu- 
laires. II peut etre aussi consecutif a une cecite par lesion du nerf optique, y compris dans le cadre 
d'une sclerose en plaques. En cas de baisse visuelle bilaterale, le nystagmus est typiquement de plus 
grande importance du cote ou la baisse visuelle est plus severe. 

Tremblement ou myoclonie oculopalatine 

Un nystagmus pendulaire acquis peut etre associe une myoclonie palatine, qui est une oscillation 
acquise du palais. Les mouvements oculaires sont continus et rythmiques, d'une frequence d'en- 
viron 1 Hz. Les mouvements oculaires sont conjugues dans le plan vertical, et persistent pendant 
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le sommeil. Ce tableau peut s'associer a des mouvements synchrones des muscles faciaux, du pha- 
rynx, de la langue, du larynx, du diaphragme, du tronc ou des extremites. Cette pathologie survient 
habituellement plusieurs mois (rarement des annees) apres une lesion dans la region du triangle 
de Guillain-Mollaret, qui regroupe des voies provenant des noyaux cerebelleux profonds, a travers 
le pedoncule cerebelleux superieur, puis a travers le tractus tegmental central, vers l'olive bulbaire. 
Des lesions qui affectent cette voie (le plus souvent le tractus tegmental central) peuvent interrom- 
pre la connexion entre le cervelet (en particulier le flocculus) et l'olive inferieure. La lesion produit 
une hypertrophie du noyau olivaire inferieur, facilement visible par une IRM. II s'agit d'un signal 
hyperintense en sequence T2, affectant une olive inferieure ou les deux. 


Nystagmus a bascule (see-saw nystagmus) 

Ce nystagmus est une forme de nystagmus dysconjugue, caracterise par des mouvements d'un 
oeil qui monte, tout en ayant un mouvement contemporain d'incyclotorsion, alors que l'autre oeil 
a un mouvement vers le bas et d'excyclotorsion, mouvement qui rappelle celui d'une balan^oire 
( see-saw en anglais). Les mouvements oculaires sont typiquement pendulaires, de frequence lente 
et d'amplitude equivalente entre les deux yeux. Le nystagmus a bascule peut etre congenital, mais 
il est plus souvent rencontre chez des patients atteints de tumeurs situees dans la region parasel- 
laire. Le craniopharyngiome est une des causes les plus frequentes. D'autres tumeurs de la region 
parasellaire et de la region diencephalique, ainsi que les traumatismes craniens peuvent aussi etre 
a l'origine d'un nystagmus a bascule. Une achiasmie congenitale est une cause tres rare de ce type 
de nystagmus. L'examen peut reveler un deficit associe dans le systeme visuel, le plus souvent une 
hemianopsie bitemporale. Une perte visuelle asymetrique peut influencer l'amplitude des mouve- 
ments oculaires (amplitude plus grande dans l'oeil le moins fonctionnel). 

Daroff RB. See-saw nystagmus. Neurology. 1965 ; 15 : 874-877. 


Nystagmus dissocie 

II s'agit d'un nystagmus caracterise par une difference dans la taille des oscillations entre les deux 
yeux. Le nystagmus dissocie le plus frequemment rencontre est secondaire a des lesions du fais- 
ceau longitudinal median (FLM), qui produit une ophtalmoplegie internucleaire (OIN ; voir cha- 
pitre 8). Elle se manifeste par un ralentissement de la vitesse d'adduction de l'oeil ipsilateral au FLM 
atteint. II est frequent de constater un nystagmus de l'autre oeil, en abduction, qui regarde dans la 
direction opposee a la lesion. Une explication possible de cette manifestation est l'existence d'un 
influx neuronal accru, destine a vaincre le deficit de l'adduction deficitaire. En accord avec la loi 
de Hering, cet exces d'influx s'exerce aussi au niveau de l'oeil sain, provoquant des mouvements 
saccadiques excessifs dans le muscle droit lateral contralateral. 


Intrusions saccadiques 

II existe plusieurs types d'intrusions saccadiques. Les enregistrements oculomoteurs ont permis 
la description de deux types de mouvements, qui se differencient par l'existence ou l'absence d'un 
intervalle intersaccadique. II s'agit d'un intervalle de separation temporelle entre des saccades suc- 
cessives au-dela de 180-200 ms. 
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Intrusions saccadiques avec intervalles intersaccadiques normaux 

La forme la plus frequente est constitute par les ondes carrees (square-wave jerks), qui ont un inter- 
vals intersaccadique normal (dune amplitude inferieure a 2°, latence de la refixation : 200 ms). 
Les grandes ondes carrees (macrosquare-wave jerks) sont plus rarement rencontrees ; elles ont aussi 
un intervals intersaccadique normal (amplitude 5°-15°, latence de refixation 70-150 ms ; fig. 9-3). 
Des ondes carrees de plus petite amplitude et une faible frequence peuvent etre rencontrees phy- 
siologiquement chez des patients ages, normaux par ailleurs. Les grandes ondes carrees ont des 
frequences plus elevees et leur presence a toujours une signification pathologique. Les lesions sous- 
jacentes se situent au niveau du noyau fastigial du cervelet ou au niveau du colliculus superieur, en 
desorganisant leurs structures, ou leurs connexions. Ce type de mouvements oculaires peut etre 
provoque de maniere experimentale chez l'animal en effectuant des lesions des neurones omni- 
pauses dans le pont, ce qui a comme effet d'abaisser le seuil normalement eleve pour 1'initiation 
dune saccade pendant la fixation oculaire. Les grandes ondes carrees, d' amplitude plus grande, 
sont rencontrees le plus souvent chez des patients avec des pathologies cerebelleuses ou atteints de 
sclerose en plaques. 

Les oscillations macrosaccadiques sont une autre forme d'intrusions saccadiques, qui inter- 
rompent la fixation oculaire. Ces oscillations sont differentes des ondes carrees, par le fait que ces 
mouvements oculaires oscillatoires se font de part et d'autre de la position primaire de fixation. 
Ces mouvements, dont l'amplitude est relativement grande, interrompent la fixation, surviennent 
souvent en salves courtes, comme les grandes ondes carrees. Cette anomalie survient a cause dune 
hypermetrie oculaire (mouvements oculaires de trop grande amplitude), lors des essais repetes et 
inappropries de fixation dune cible visuelle. Cette hypermetrie oculaire est la consequence d'un 
dysfonctionnement cerebelleux. 


A 




Figure 9-3 Representation schematique des 
intrusions saccadiques et des oscillations 
oculaires. A. Ondes carrees ( square-wave 
jerks) : il s'agit de saccades spontanees de 
petite amplitude qui ecartent, puis ramenent 
les yeux a la position de fixation initiale de 
la cible visuelle. B. Grandes ondes carrees 
(macrosquare-wave jerks). C. Oscillations 
macrosaccadiques : saccades hypermetri- 
ques autour de la position de la cible visuelle. 
D. Flutter oculaire : mouvements saccadiques 
de va-et-vient, sans intervalle intersaccadique. 
(Reproduit et modifie avec I'autorisation de Leigh 
RJ, Zee DS. The Neurology of Eye Movements. 3rd 
ed. Contemporary Neurology Series. New York : 
Oxford University Press ; 1999.) 
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Intrusions saccadiques sans intervalles intersaccadiques 

Lors dune sequence normale de saccades, il existe un intervalle intersaccadique, qui separe deux 
saccades. II existe deux types de mouvements oculaires anormaux depourvus d'intervalle intersac- 
cadique : le flutter oculaire et l'opsoclonus. L'examen clinique permet habituellement a lui seul le 
diagnostic fiable, bien que la demonstration formelle de l'absence d'un intervalle intersaccadique 
necessite la realisation d'enregistrements oculomoteurs. Le mecanisme qui est a l'origine de ces 
mouvements n'est pas connu, mais pourrait etre en lien avec un dysfonctionnement des interneu- 
rones omnipauses pontiques, ou de leurs connexions (voir chapitre 7). 

Le flutter oculaire se manifeste par des salves des mouvements oculaires horizontaux de petite 
amplitude, mais de tres haute frequence (10-15 Hz) (fig. 9. 3D). A l'inverse, lors d'un opsoclonus 
(ou saccadomanie), les mouvements oculaires anormaux ne sont pas uniquement horizontaux, 
mais multidirectionnels, avec une frequence haute et une amplitude souvent plus grande que lors 
d'un flutter oculaire. Un patient precis peut etre atteint a la fois d'un flutter et d'un opsoclonus, 
ou alors les caracteristiques de ces mouvements peuvent changer de 1'un a l'autre lors de la meme 
pathologie. 

Une pathologie paraneoplasique est recherchee en priorite, lors du bilan de ces mouvements 
oculaires anormaux. Chez les enfants, il est important de rechercher un neuroblastome (ou une 
autre tumeur de la Crete neurale), alors que chez l'adulte il s'agit plus souvent d'un carcinome 
pulmonaire a petites cellules, d'une neoplasie mammaire ou ovarienne. Il est possible de mettre en 
evidence chez certains patients atteints de flutter ou d'opsoclonus paraneoplasique des anticorps 
seriques diriges contre l'ARN des neurones. La mise en evidence d'anticorps anti-Ri (aussi connus 
sous le nom d' ANNA-2) dans le serum ou le liquide cephalorachidien aide la confirmation dia- 
gnostique dans les cas associes a une neoplasie mammaire ou ovarienne. Les anticorps anti-Hu 
(ou ANNA-1) sont mis en evidence chez certains enfants atteints de neuroblastome. La sclerose 
en plaques est une cause frequente de flutter oculaire chez des adultes jeunes. Le flutter et l'opso- 
clonus peuvent survenir lors d'une encephalite du tronc cerebral. Les autres causes possibles sont 
les intoxications medicamenteuses, les toxines ou le coma hyperosmolaire. L'opsoclonus peut etre 
constate de maniere fugace chez des nouveau-nes normaux. Il peut egalement etre present, sans 
aucune explication, chez certains patients, en absence d' anomalies neurologiques ou systemiques. 
Un opsoclonus peut coexister avec un myoclonus (syndrome opsoclonus-myoclonus). 

Digre KB. Opsoclonus in adults. Report of three cases and review of the literature. Arch Neurol. 

1986; 43(11) : 1165-1175. 

Lennon VA. Paraneoplastic autoantibodies : the case for a descriptive generic nomenclature. 

Neurology. 1994; 44(12) : 2236-2240. 


Nystagmus volontaire 

Un « nystagmus » volontaire peut parfois etre produit consciemment par certains patients. Il 
consiste en une serie de mouvements oculaires tres rapides (presque toujours horizontaux). Il 
ne s'agit pas veritablement d'un nystagmus, puisque la phase lente du mouvement fait defaut. Les 
mouvements ont un aspect de saccades conjuguees, de va-et-vient, de haute frequence, sans inter- 
valle intersaccadique, et ils s'associent souvent a des episodes de convergence oculaire, a un flutter 
palpebral et a des grimaces faciales. Il peut etre difficile de differencier un nystagmus volontaire 
d'un flutter oculaire ; cependant, le flutter oculaire peut s'accompagner d' autres anomalies, tout 
en etant depourvu des composantes de flutter palpebral et de mouvements en convergence (voir 
chapitre 13). 
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Autres mouvements oculaires anormaux 


Nystagmus en convergence et en retraction 

Le nystagmus en convergence et en retraction, qui n'est pas veritablement un nystagmus puisqu 'il 
est depourvu dune phase lente, est le resultat dune cocontraction des muscles oculomoteurs lors 
d'un effort de regard vers le haut. Les muscles droits mediaux etant les muscles les plus puissants 
des muscles oculomoteurs, ils provoquent des mouvements oculaires de convergence, meme lors- 
que les autres muscles se contractent en meme temps. La cocontraction de tous les muscles ocu- 
lomoteurs produit la retraction du globe oculaire dans l'orbite. Un tel nystagmus localise la lesion 
sous-jacente dans la partie dorsale du mesencephale. II s'associe souvent a une paralysie du regard 
vers le haut, une dissociation de la reaction pupillaire a la lumiere et en convergence, une skew 
deviation et une retraction palpebrale bilaterale (signe de Collier). La mise en evidence d'un nys- 
tagmus en convergence et en retraction se fait plus facilement en demandant au patient de regarder 
vers le haut, ou de suivre un tambour optocinetique qui tourne vers le bas. 

Myokimie de I'oblique superieur 

La myokimie de I'oblique superieur est une pathologie qui resulte de la contraction paroxystique, 
par salves, monoculaire, a haute frequence du muscle oblique superieur. Ces episodes, qui survien- 
nent plusieurs fois par jour, durent quelques secondes et provoquent des oscillopsies verticales ou 
obliques. Les mouvements sont de tres petite amplitude et leur mise en evidence necessite sou- 
vent une observation a l'aide d'un grossissement (a l'aide d'une lampe a fente et d'une lentille de 
20 dioptries, par exemple). Les mouvements oculaires sont spontanes, ou peuvent etre favorises par 
un mouvement oculaire volontaire prealable vers le bas. La contraction du muscle oblique superieur 
peut egalement provoquer un abaissement paroxystique du globe oculaire, et generer une diplopie 
verticale transitoire. Des enregistrements electromyographiques effectues chez certains patients ont 
pu mettre en evidence des decharges anormales dans des fibres musculaires, soit de maniere spon- 
tanee, soit apres une contraction volontaire prealable du muscle. La cause de la myokimie de l'obli- 
que superieur est inconnue. II s'agit presque toujours d'une pathologie benigne, malgre quelques 
rares observations d'association a une sclerose en plaques ou a une tumeur de la fosse posterieure. 
Quelques arguments cliniques et d'imagerie suggerent que cette pathologie est due a une compres- 
sion neurovasculaire, similaire aux cas de spasme hemifacial ou de nevralgie du trijumeau. 

Devolution de la myokimie de I'oblique superieur est tres variable. Certains patients ont 
une evolution spontanement favorable, parfois entrecoupee de quelques episodes de rechute. La 
plupart des patients sont cependant genes de maniere chronique par l'oscillopsie ou la diplopie. 
Plusieurs medicaments peuvent etre efficaces pour traiter cette pathologie : carbamazepine, phe- 
nytoine, baclofene, gabapentine, ou des |3-bloquants en administration locale. Dans les cas severes, 
il peut etre utile d'effectuer une intervention associant une tenotomie du muscle oblique superieur 
et un recul de I'oblique inferieur ipsilateral. 

Brazis PW, Miller NR, Henderer JD, Lee AG. The natural history and results of treatment of supe- 
rior oblique myokymia. Arch Ophthalmol. 1994; 112(8) : 1063-1067. 

Myorythmie oculomasticatoire 

Une maladie de Whipple peut se manifester a la phase precoce par une paralysie des saccades ver- 
ticales, mais aussi par des mouvements oculaires pendulaires de convergence qui surviennent lors 
des contractions des muscles masticatoires. Cette association de mouvements anormaux porte le 
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nom de myorythmie oculomasticatoire. Les patients peuvent avoir uniquement des manifestations 
neurologiques, mais il existe souvent d'autres symptomes, comme une fievre inexpliquee, une diar- 
rhee, un dysfonctionnement cognitif, une perte du poids et des lymphadenopathies. La maladie 
de Whipple peut etre diagnostiquee par des biopsies duodenales (utilisant des colorations PAS), 
qui recherchent la mise en evidence dune infection par le Tropheryma whippelii. Une recherche 
serologique par amplification genique ( polymerase chain reaction [PCR]) peut egalement apporter 
des arguments diagnostiques. La maladie de Whipple est une pathologie qui peut etre evolutive, 
voire potentiellement letale, mais elle peut etre traitee par des antibiotiques. 

Lowsky R, Archer GL, Fyles G, et al. Brief report : diagnosis of Whipple's disease by molecular 
analysis of peripheral blood. N Engl J Med. 1994; 331(20) : 1343-1346. 

Schwartz MA, Selhorst JB, Ochs AL, et al. Oculomasticatory myorhythmia : a unique movement 
disorder occurring in Whipple's disease. Ann Neurol. 1986; 20(6) : 677-683. 

Traitements des nystagmus et des autres anomalies 
des mouvements oculaires 

Le traitement du nystagmus est souvent difficile, mais certaines formes peuvent beneficier de the- 
rapeutiques efficaces. Plusieurs options sont presentees dans ce paragraphe, mais le lecteur doit se 
reporter aux references pour une approche plus approfondie du sujet. 

Les traitements reconnus comme les plus efficaces dans le nystagmus sont le baclofene (un ago- 
niste GABA B -ergique), dans la prise en charge de la forme acquise du nystagmus periodique alternant, 
et la carbamazepine et ses derives dans la prise en charge de la myokimie du muscle oblique superieur. 
Le nystagmus battant vers le bas et certains autres nystagmus vestibulaires centraux peuvent parfois etre 
traites par du clonazepam, un GABA A -agoniste. La memantine ou la gabapentine (qui sont des thera- 
peutiques GABAergiques) peuvent etre utiles dans les formes acquises de nystagmus pendulaire. 

Parmi les traitements non medicamenteux, il faut mentionner la prise en charge de l'amblyopie chez 
des patients atteints d'un nystagmus associe. L'utilisation des prismes a base externe, afin de favoriser 
un phenomene de convergence oculaire reduisant le nystagmus, peut parfois etre utile. L'utilisation de 
lentilles de contact chez des patients atteints de nystagmus congenital peut ameliorer l'acuite visuelle. 

L'injection retrobulbaire unilateral de toxine botulique permet la reduction de 1'amplitude 
du nystagmus et peut etre utile chez certains des patients qui sont prets a avoir une vision mono- 
culaire. Cependant, l'arret complet des mouvements oculaires a ses propres inconvenients ; par 
exemple, certains patients peuvent accuser un flou visuel lors de la marche, qui est une conse- 
quence de la perte du reflexe oculovestibulaire, lequel permet de coordonner les mouvements 
oculaires avec les mouvements de la tete. 

Certains patients atteints de nystagmus congenital peuvent etre traites chirurgicalement (inter- 
vention d'Anderson-Kestenbaum), afin de deplacer le point nul vers la position primaire du regard. 
Des observations rapportent l'efficacite des tenotomies des muscles droits horizontaux, suivies de leur 
suture aux points d insertion initiale, chez certains patients adultes porteurs d'un nystagmus congenital, 
chez qui on a constate ['amelioration de l'acuite visuelle et la reduction de 1'amplitude du nystagmus. 

Leigh RJ, Averbuch-Heller L, Tomsak RL, Remler BF, Yaniglos SS, Dell'Osso LF. Treatment of 
abnormal eye movements that impair vision : strategies based on current concepts of physio- 
logy and pharmacology. Ann Neurol. 1994; 36(2) : 129-141. 

Straube A, Leigh RJ, Bronstein A, et al. EFNS task force — therapy of nystagmus and oscillopsia. 

Eur J Neurol. 2004; 11(2) : 83-89. 
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Mouvements oculaires chez des patients comateux 

Un coma est du a des lesions structurelles bilaterales du tronc cerebral, ou a des anomalies structu- 
relles ou metaboliques des hemispheres cerebraux. Un coma peut aussi survenir chez des patients 
atteints dune lesion vasculaire hemispherique unilateral volumineuse, lorsque l'oedeme ou l'he- 
morragie d'accompagnement provoquent un deplacement de la ligne mediane ou une hernie 
transtentorielle et une compression du tronc cerebral. 

Les patients inconscients peuvent etre affectes par plusieurs types de mouvements oculaires 
anormaux. Ils peuvent souffrir dune deviation conjuguee des deux globes oculaires. En cas de lesion 
hemispherique, les yeux «regardent» le cote de la lesion (et le cote oppose dune hemiparesie, si pre- 
sente). Cela s'explique par l'integrite residuelle des champs oculomoteurs controlateraux a la lesion; ces 
champs orientent physiologiquement les yeux du cote oppose (done vers la partie cerebrale lesee). Les 
mouvements oculaires chez le patient comateux sont explores en recherchant les reflexes oculovestibu- 
laires. Une atteinte supranucleaire de l'horizontalite est demontree par le maintien de ces reflexes, mal- 
gre une deviation oculaire spontanee. La deviation oculaire n'est presente que pendant quelques jours, 
avant la mise en place de mecanismes cerebraux compensateurs, qui restaurent la position au repos 
des globes oculaires. Un accident vasculaire qui affecte le tronc cerebral peut egalement provoquer une 
deviation oculaire conjuguee, mais dans ce cas les yeux regardent du cote oppose de la lesion (moyen 
mnemotechnique ; «les lesions du tronc sont trop horribles pour etre regardees»). Cela s'explique par 
le fait que les centres oculomoteurs intacts du tronc dirigent les yeux de leur cote. La deviation oculaire 
qui resulte dune atteinte du tronc cerebral persiste pendant une plus longue duree. 

Les patients comateux peuvent etre affectes de mouvements oculaires spontanes horizontaux, 
lents. La nature conjuguee de ces mouvements indique l'integrite du tronc cerebral oculomoteur, 
comme dans le cas d'un coma du a des desordres metaboliques. Les mouvements oculaires de ce 
type peuvent parfois egalement etre dysconjugues. En cas de lesions hemispheriques bilaterales, 
les mouvements oculaires anormaux peuvent etre limites dans le plan horizontal, avec une alter- 
nance successive du regard des deux cotes, et une periodicite de quelques secondes (regard en 
« ping-pong »). Des deviations oculaires qui alternent avec une periodicite plus longue (quelques 
minutes) portent le nom de deviation alternee periodique du regard , qui peut etre visible chez des 
patients atteints d'un coma metabolique. 


Bobbing oculaire 

Le bobbing oculaire est une manifestation rare de mouvements rapides des deux globes vers le bas, 
suivis d'un retour plus lent vers le haut, en position primaire. La lesion responsable (hemorragique 
ou ischemique) se situe souvent dans le pont. L'existence de ce signe est un signe pronostique tres 
defavorable pour la recuperation neurologique. Des lesions pontiques bilaterales induisent une 
perte totale des mouvements oculaires horizontaux. 

Lors d'un bobbing inverse (ou ocular dipping), les mouvements oculaires anormaux se carac- 
terisent par une phase initiale lente vers le bas, suivie d'un retour rapide en position primaire. La 
deviation oculaire peut aussi etre dirigee vers le haut. Une deviation oculaire rapide vers le haut 
suivie d'un retour lent en position primaire porte le nom de reverse ocular bobbing. Un mouve- 
ment oculaire initial lent vers le haut suivi d'un retour rapide en position primaire porte le nom 
de converse bobbing ou reverse ocular dipping. Malgre la valeur pronostique de ces mouvements 
oculaires, leur valeur localisatrice est souvent reduite (surtout pour les derniers mouvements 
mentionnes). Ils sont souvent le resultat d'une encephalopathie hypoxique/ischemique. 



Anomalies pupillaires 


L'etude des pupilles est un point important dans l'examen clinique des patients presentant une baisse 
d'acuite visuelle et/ou atteints dune maladie neurologique. Chez certains, une anomalie pupillaire peut 
etre le seul signe objectif d'un dysfonctionnement visuel organique ; chez d'autres, elle peut reveler une 
tumeur ou un anevrisme cerebral menaqant la fonction vitale. La presence dune anomalie pupillaire 
afferente ou efferente peut rapidement etre mise en evidence par 1'evaluation de la taille et de la reac- 
tivite des pupilles. L'anatomie et 1 innervation pupillaires sont exposees au chapitre 1, et la recherche 
d'un deficit pupillaire afferent relatif est decrite au chapitre 3. Ce chapitre passe en revue l'approche 
clinique des patients avec des anomalies pupillaires, en incluant les pupilles irregulieres, l'anisocorie, et 
la dissociation entre contraction pupillaire a la lumiere et l'accommodation-convergence. 

Histoire de la maladie 

Les patients ayant des anomalies pupillaires peuvent ne pas en avoir conscience, en particulier s'il 
s'agit dune anisocorie ou s'ils ont un iris pigmente. Souvent, c'est l'epoux(se), un(e) ami(e) ou le 
praticien qui revele l'anomalie pupillaire au patient. 

L'histoire medicale peut permettre de trouver la signification de l'anomalie de taille ou de 
forme de la pupille. Des antecedents d'infection (par exemple un zona), de traumatisme, de chirur- 
gie (surtout de chirurgie oculaire) ou de migraine peuvent suggerer une cause, de meme que la 
nature du metier du patient. Un fermier ou un jardinier peut etre en contact avec des plantes ou 
des pesticides responsables d'une dilatation ou d'une contraction pupillaire par contact local. Un 
professionnel de sante peut utiliser ou avoir acces a des agents topiques pouvant causer des chan- 
gements dans la taille et/ou la reactivate pupillaire. 

Les symptomes rapportes par les patients avec des anomalies pupillaires sont tres variables, et 
ils sont souvent asymptomatiques. S'il existe des signes fonctionnels, il peut s'agir d'une photophobie, 
d'une difficulte de mise au point lors des changements d' ambiance lumineuse, et d'un flou visuel. 

Examen des pupilles 

Dater l'anomalie pupillaire peut etre facilite par l'examen de photographies anciennes. II est ainsi 
possible de regarder le permis de conduire ou tout autre document officiel comportant une pho- 
tographie. On peut aussi demander au patient de revenir avec des photographies s'etendant sur 
plusieurs annees («biopsie de l'album de famille»). 

L'examen clinique soigneux des pupilles demande peu de materiel : une source lumineuse 
intense portable ; un gabarit permettant de mesurer la taille des pupilles, de preference gradue en 
demi-millimetres ; des filtres neutres de densite 0,3, 0,6 et 0,9 unite logarithmique pour quantifier 
le deficit pupillaire afferent relatif; et une piece d'examen dans laquelle on peut faire varier la 
lumiere. Pour la mesure du deficit pupillaire afferent relatif, voir le chapitre 3. 

Lors de 1'evaluation de la taille des pupilles, la lampe portable doit etre dirigee obliquement 
sous le nez du patient pour eclairer les pupilles de faqon indirecte et apprecier leur diametre a 
la fois dans l'obscurite et dans une piece eclairee. Pour supprimer le myosis accommodatif, on 
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demandera de fixer une cible a distance, et l'examinateur doit etre tres attentif a ne pas stimuler la 
fixation. Les pupilles sont mesurees 5 a 10 secondes apres le changement de l'intensite lumineuse 
de la piece afin de supprimer les fluctuations pupillaires. II faut se souvenir qua tout moment de 
nombreux facteurs peuvent influencer la taille et la reactivite pupillaires ; la pupille est physiologi- 
quement dans un etat permanent d'agitation. 

L'eclairage monoculaire cause une contraction egale des deux pupilles chez un sujet sain. La 
reaction pupillaire de l'oeil eclaire est appelee la reponse directe , et la reaction de l'oeil contralate- 
ral est la reponse consensuelle. L'existence dune hemidecussation des fibres pupillaires afferentes 
au niveau du chiasma et dune seconde hemidecussation des fibres pupillomotrices au niveau du 
tronc cerebral explique l'egalite des reponses pupillaires directe et consensuelle. Si un oeil est aveu- 
gle, tous les influx arrivant au centre pupillaire du tronc cerebral viennent de l'autre ceil, mais la 
double hemidecussation assure une innervation pupillaire egale de chaque cote et evite une inega- 
lite de taille des pupilles (anisocorie). 

La reponse pupillaire a la convergence doit etre examinee dans une piece moderement eclai- 
ree de fa^on a ce que les pupilles du patient aient une taille moyenne et que l'objet situe a proximite 
soit clairement visible. Cet objet doit comporter des details fins pour stimuler l'accommodation. 
La contraction pupillaire lors de l'accommodation- convergence est habituellement declenchee par 
la vision dune image floue, mais elle a une composante volontaire et il faut encourager le patient. 
Souvent, une bonne reponse a l'accommodation-convergence est obtenue au bout de trois ou qua- 
tre essais et parfois on obtiendra une meilleure reponse si d'autres stimuli sensoriels sont ajoutes, 
voire en utilisant une cible proprioceptive comme le pouce du patient. Une absence de reponse est 
le plus souvent en rapport avec un effort insuffisant du patient (ou de son medecin). 

L'examen a la lampe a fente du segment anterieur est essentiel pour caracteriser une anomalie 
pupillaire. Ainsi, la decouverte dune ulceration corneenne ou dune inflammation de la chambre ante- 
rieure peut expliquer une petite pupille dans le cadre dune reaction ciliaire. II est necessaire de pratiquer 
une gonioscopie pour examiner Tangle iridocorneen chez un patient avec une pupille dilatee, en parti- 
culier si Ton a la notion dune douleur ou d'un oeil rouge dans les antecedents. Devaluation irienne doit 
comprendre non seulement une inspection de Tintegrite du sphincter, mais egalement une transillumi- 
nation de l'iris a la recherche de dommages anterieurs traumatiques, infectieux ou inflammatoires. II est 
egalement possible d'examiner le reflexe de contraction a la lumiere de chaque secteur en pla^ant un 
eclairage large au niveau d'un secteur, et en variant la lumiere en eclairant et en eteignant en alternance ; 
on recherche ainsi des deficits segmentaires comme ceux qui existent dans les yeux porteurs de pupilles 
toniques d'Adie ou lors d'une regeneration aberrante sequellaire d'une paralysie du III. 

Normalement, la pupille est sombre, mais dans certains cas elle peut apparaitre blanche. Une 
leucocorie (pupille blanche) a plusieurs causes, parmi lesquelles l'existence d'anomalies au niveau 
du segment posterieur reflechissant la lumiere de fa^on anormale. Chez le jeune enfant, la leucoco- 
rie peut etre le temoin d'une tumeur maligne comme le retinoblastome. Les autres causes incluent 
la persistance d'un vitre primitif hyperplasique, la retinopathie des prematures et la cataracte. 

Des agents pharmacologiques peuvent etre utilises pour evaluer la reactivite pupillaire et peu- 
vent confirmer un syndrome de Claude Bernard-Horner, une pupille tonique ou une mydriase 
pharmacologique. Cependant, il faut se rappeler que les tests pharmacologiques ne sont pas infailli- 
bles et que des faux positifs et des faux negatifs peuvent exister. Les resultats des tests doivent done 
etre interprets en fonction de l'examen et du contexte individuel. 

Taille de la pupille au repos 

La taille de la pupille au repos est influencee par de nombreux facteurs ; les plus importants sont 
l'intensite de la lumiere ambiante, le statut d'adaptation de la retine, le niveau d'eveil et l'age du 
patient. En regie, les pupilles deviennent plus petites avec l'age. Lors du sommeil, il existe une 
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diminution de 1'activite sympathique et les pupilles sont plus petites. L'eveil, l'excitation ou la peur 
augmentent la taille de la pupille. Une augmentation de la pression intraoculaire peut entrainer un 
elargissement de la pupille, peut-etre par le biais dune ischemie de 1 'iris. Les pupilles sont habituel- 
lement dilatees apres les crises de grand mal. 

De tres petites pupilles evoquent habituellement une hemorragie pontine, une intoxication 
par des narcotiques ou l'utilisation de pilocarpine. De tres grandes pupilles sont en faveur d'un 
blocage pharmacologique de la voie parasympathique par un agent administre de faqon locale ou 
par voie systemique. 

Irregularite pupillaire 

Tout desordre endommageant la compliance mecanique de 1 'iris ou la musculature irienne peut 
avoir comme consequence une pupille irreguliere. Une contusion oculaire peut creer des dechi- 
rures focales du sphincter de l'iris. Une iridodialyse survient lorsque la marge externe de 1 'iris est 
desinseree de son attache ciliaire. L' inflammation intraoculaire peut leser l'iris ou creer des adhe- 
rences au cristallin ou a la cornee ( synechie ). L'existence d'une neovascularisation peut egalement 
deformer l'iris et diminuer la reactivite pupillaire. Les malformations iriennes comme le colobome 
et l'aniridie vont affecter la taille et la fonction pupillaires. Chez l'adulte, la principale cause de 
deformation de la pupille est probablement la chirurgie de la cataracte , mais n'importe quelle 
procedure chirurgicale au niveau du segment anterieur peut avoir des resultats identiques. Afin 
d'eviter un bilan neurologique extensif et inutile, il est important de connaitre l'existence de telles 
anomalies pupillaires touchant la taille, la forme et la reactivite de la pupille. 

Les deux affections suivantes, qui sont rares, peuvent causer une irregularite pupillaire par le 
biais d'alteration de l'innervation irienne. 

• Pupille en tetard ( tadpole pupil). Cette anomalie est toujours benigne et arrive chez des 
sujets en bonne sante ayant souvent des antecedents de migraine. La pupille est le siege de 
dilatations sectorielles durant quelques minutes avant un retour a la normale. Ce pheno- 
mene peut survenir plusieurs fois sur plusieurs jours voire une semaine puis disparaitre. 
Elle est consideree comme etant la consequence de spasmes segmentaires du dilatateur de 
l'iris. (Voir : http://library.med.utah.edu/NOVEL/.) 

• Correctopie par atteinte mesencephalique. Dans de rares cas, des pupilles ovales ou excen- 
trees sont retrouvees chez des patients avec une atteinte mesencephalique dorsale. Cette 
anomalie est probablement la consequence d'une atteinte partielle des fibres pupillaires 
entrainant une inhibition selective du tonus du sphincter. 

Selhorst JB, Hoyt DH, Feinsod M, Hosobuchi Y. Midbrain correctopia. Arch Neurol. 1976; 33(3) : 
193-195. 

Thompson HS, Zackon DH, Czarnecki JS. Tadpole-shaped pupils caused by segmental spasm of 
the iris dilator muscle. Am J Ophthalmol. 1983 ; 96(4) : 467-477. 

Anisocorie 

Les anomalies des voies pupillaires efferentes sont en general unilaterales et produisent une 
inegalite de diametre des deux pupilles. Cette affection est appelee anisocorie. II est impor- 
tant de rechercher une anisocorie lors de l'examen des pupilles; cependant, sa presence n'est 
pas toujours pathologique. Devaluation d'un patient avec une anisocorie isolee est schematisee 
dans l'approche systematique de la figure 10-1. Dans un certain nombre de cas, l'anisocorie est 
physiologique. 


Anisocorie non modifiee Anisocorie augmente Anisocorie augmente 

par I’eclairage a I’obscurite a la lumiere vive 
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Anisocorie physiologique 

L'anisocorie physiologique (egalement appelee anisocorie simple ou essentielle ) est la cause la plus 
frequente dune difference de taille entre les deux pupilles de 0,4 mm ou plus. A n'importe quel 
moment de la vie, environ 20 % des individus ont une difference notable de diametre entre les deux 
pupilles. Habituellement, cette difference est inferieure a 1,0 mm. L'importance de l'anisocorie 
chez un individu donne peut varier d'un jour a l'autre. 

L'anisocorie physiologique est parfois plus marquee en ambiance mesopique qu'avec une 
lumiere vive, simulant un syndrome de Claude Bernard-Horner. Un ptosis congenital ou acquis du 
cote de la plus petite pupille peut alors entrainer des difficultes diagnostiques. Lorsque la question 
se pose, un test pharmacologique avec un collyre a la cocaine montrera une dilatation symetrique 
des deux pupilles chez les patients porteurs d'une anisocorie physiologique. 

Lam BL, Thompson HS, Corbett JJ. The prevalence of simple anisocoria. Am J Ophthalmol. 1987 ; 

104(1) : 69-73. 

Thompson BM, Corbett JJ, Kline LB, Thompson HS. Pseudo-Horner's syndrome. Arch Neurol. 

1982; 39(2) : 108-111. 

Anisocorie non modifiee par I'eclairage 

Une anisocorie qui est identique avec un eclairage faible et plus marque indique qu'il n'y a pas de 
difference dans la fonction relative du sphincter et du dilatateur de l'iris. Ce tableau est celui d'une 
anisocorie physiologique et le patient peut etre rassure. 

Anisocorie plus marquee a I'obscurite 

Dans certaines conditions, comme celles qui vont etre decrites ci-apres, l'anisocorie devient plus 
apparente a I'obscurite. 

Anisocorie mecanique 

Des antecedents de traumatisme (dont la chirurgie) ou d'inflammation peuvent entrainer des 
adherences entre l'iris et le cristallin. Ces adherences peuvent empecher la dilatation pupillaire 
dans des conditions de faible eclairage. Elies peuvent etre visibles avec un verre grossissant ou avec 
une lampe a fente. 

Anisocorie pharmacologique 

L'instillation de pilocarpine entraine une pupille de petite taille, peu reactive. II n'y aura pas d'ani- 
socorie si les deux yeux sont traites, mais l'utilisation unilateral de ce collyre peut causer un pro- 
bleme diagnostique. Cette situation est moins frequente actuellement car il existe de nombreuses 
autres possibilites dans le traitement du glaucome. 

Anisocorie physiologique 

L'anisocorie physiologique a ete traitee plus haut dans ce chapitre. 

Syndrome de Claude Bernard-Horner 

Une lesion situee sur n'importe quel point des voies pupillaires sympathiques aura comme resul- 
tat un syndrome de Claude Bernard-Horner qui inclut un ptosis, un myosis et une anhidrose du 
meme cote. Dans le cas de ce syndrome, l'anisocorie est plus marquee dans la penombre, et la 
pupille pathologique montre un retard de dilatation lorsque la luminosite de la piece est diminuee. 
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(Voir : http://library.med.utah.edu/NOVEL/.) Les reactions pupillaires a la lumiere et a la conver- 
gence sont intactes, mais la paupiere est ptosee en raison dune paralysie du muscle de Muller. II 
existe une impression d'enophtalmie car la paupiere inferieure peut remonter ; cependant, lorsque 
Ton mesure la saillie des globes a l'exophtalmometre, les deux cotes sont egaux. Lorsque l'atteinte 
est congenitale, il existe une heterochromie irienne (l'iris pathologique etant plus clair). L'existence 
dune anhidrose depend de la localisation de la lesion. Une interruption du neurone central (pre- 
mier ordre) ou preganglionnaire (deuxieme ordre) cause une anhidrose du cote atteint. Les lesions 
au niveau ou en aval du ganglion cervical superieur - c'est-a-dire au niveau du neurone postgan- 
glionnaire (troisieme ordre) - ont comme consequence une anhidrose homolaterale limitee au 
front. 

Le dysfonctionnement sympathique peut etre confirme par un test pharmacologique avec des 
collyres a la cocaine ou a l'apraclonidine. La cocaine bloque la recapture de la noradrenaline liberee 
au niveau de la jonction neuromusculaire du dilatateur de l'iris, entrainant ainsi une accumulation 
de noradrenaline qui stimule ce muscle. L'instillation de cocaine dans un ceil normal entraine une 
dilatation pupillaire ; cependant, dans le syndrome de Claude Bernard-Horner, la pupille dilate mal 
car il n'y a que peu de noradrenaline au niveau de la jonction synaptique. Le test est realise en ins- 
tillant deux gouttes de cocaine de 4 ou 10 % dans chaque ceil et en mesurant l'importance de l'ani- 
socorie apres 45 minutes. Une difference superieure ou egale a 1 mm apres instillation de cocaine 
signe un syndrome de Claude Bernard-Horner du cote de la plus petite pupille (voir fig. 10-1). On 
rencontre parfois des tests faussement positifs chez des patients oil il existe un obstacle pupillaire 
mecanique a la dilatation. Dans ces cas, les synechies sont habituellement visibles a la lampe a fente. 
Mais le collyre a la phenylephrine 5 ou 10 % permet de faire la difference entre ces deux affections : 
une pupille avec un blocage mecanique restera petite apres instillation de phenylephrine, alors que 
faction directe de la substance sur le dilatateur dilate facilement la pupille de Horner. 

L'apraclonidine a une faible action o^-agoniste, qui, dans la plupart des yeux normaux, n'a pas 
d'effet significatif sur la pupille. Dans les yeux ayant une denervation sympathique, le dilatateur de 
l'iris developpe une hypersensibilite adrenergique et l'apraclonidine dilate la pupille du syndrome 
de Claude Bernard-Horner. Apres instillation d'apraclonidine a 0,5 % ou 1 % dans chaque oeil, une 
inversion de 1'anisocorie permet done le diagnostic de ce syndrome (fig. 10-2). Si le test a l'apra- 
clonidine est negatif chez un patient suspect de syndrome de Claude Bernard-Horner, le test a la 
cocaine (qui est encore considere comme le test de reference pharmacologique) doit etre pratique 
un autre jour. 

La lesion produisant le syndrome de Claude Bernard-Horner peut etre localisee grace a l'uti- 
lisation d'hydroxyamphetamine (voir fig. 10-1) qui agit en liberant la noradrenaline des terminai- 
sons presynaptiques. Dans un oeil normal, l'instillation d'hydroxyamphetamine dilate la pupille; 
cependant, dans le cas d'un syndrome de Claude Bernard-Horner postganglionnaire , la terminai- 



Figure 10-2 Test a l'apraclonidine pour le diagnostic d'un syndrome de Claude Bernard-Horner. 
A. Patient avec une suspicion de deficit sympathique droit (myosis et ptosis). B. Apres instillation 
d'apraclonidine 1 %, il existe une inversion de 1'anisocorie qui confirme le syndrome de Claude 
Bernard-Horner droit. Remarquer egalement la retraction palpebrale droite. (Remerciements au 
DrAki Kawasaki.) 
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son nerveuse a degenere et la dilatation pupillaire est faible voire nulle. En d'autres termes, si le 
degre de l'anisocorie augmente apres l'instillation d'hydroxyamphetamine, il s'agit dune lesion 
postganglionnaire. Dans le cas d'un syndrome de Claude Bernard-Horner preganglionnaire , le 
neurone postganglionnaire est intact et l'hydroxyamphetamine dilate les deux pupilles (pathologi- 
que et normale) de la meme fa^on. Les tests pharmacologiques de la fonction pupillaire ne doivent 
pas etre pratiques moins de 24 heures les uns apres les autres. 

II est important de localiser la lesion responsable du syndrome de Claude Bernard-Horner. Les 
atteintes du neurone de premier ordre sont liees a des desordres du systeme nerveux central, comme 
des occlusions vasculaires, en particulier l'infarctus laterobulbaire (syndrome de Wallenberg), 
mais egalement a des tumeurs, des lesions des vertebres cervicales et d'autres anomalies touchant 
la moelle epiniere cervicale superieure. Les lesions du neurone de deuxieme ordre sont causees 
par des tumeurs de l'apex pulmonaire (syndrome de Pancoast), des metastases, des sequelles de 
chirurgie thoracique, des anevrismes de l'aorte thoracique ou des traumatismes du plexus brachial 
(fig. 10-3). Les modifications degeneratives de la paroi de la carotide ou un vasospasme sont les 
causes les plus frequentes de Xatteinte du neurone de troisieme ordre. Les autres etiologies incluent 
la chirurgie sur la carotide ou les structures avoisinantes, les dissections de la carotide interne 
(fig. 10-4) et les proliferations tumorales comme celles des carcinomes nasopharynges dans le 
sinus caverneux. 

En plus des tests pharmacologiques, 1'interrogatoire qui renseigne sur les antecedents et l'his- 
toire clinique, ainsi que l'examen sont utiles pour localiser le syndrome de Claude Bernard-Horner. 



Figure 10-3 Syndrome de Claude Bernard-Horner preganglionnaire (neurone de deuxieme ordre). 
A. Patiente presentant un ptosis et un myosis du cote droit sous fort eclairage. B. L'anisocorie 
augmente a I'obscurite. C. Apres instillation de collyre a l'hydroxyamphetamine 1 %, les deux 
pupilles se dilatent, indiquant que le troisieme neurone est intact. D. La tomographie thoracique 
montre une masse apicale droite ( fleche ) qui se revele etre un schwannome. (Remerciements au 
Dr Larming B. Kline.) 
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Figure 10-4 A. Dissection de la carotide interne. IRM axiale qui montre du sang ( fleche ) dans la 
paroi de la carotide interne droite (signe du croissant de lune). B. L'arteriographie montre une 
image «en ficelle » ( fleches ) qui confirme la dissection de la carotide interne. (Partie A : remercie- 
ments au Dr Karl C. Golnik ; partie B : remerciements au Dr Lanning B. Kline.) 


Les arguments en faveur dune atteinte du premier neurone incluent l'existence de symptomes 
et de signes neurologiques associes tels qu'un engourdissement, une faiblesse musculaire, une 
ataxie et un nystagmus. Les lesions du deuxieme neurone sont associees a des traumatismes et 
a des symptomes comme la toux, l'hemoptysie et une sensation de gonflement au niveau du cou. 
L'association a une hypo-esthesie au niveau dune des trois divisions du nerf trijumeau et/ou a 
une diplopie par paralysie du nerf VI oriente vers une atteinte du neurone postganglionnaire (de 
troisieme ordre). Le syndrome de Claude Bernard-Horner congenital est habituellement en rap- 
port avec un traumatisme du plexus brachial a l'accouchement. Le syndrome de Claude Bernard- 
Horner acquis chez le jeune enfant evoque un neuroblastome touchant la chaine sympathique au 
niveau pulmonaire. Le dosage des catecholamines urinaires y est tres important, car celles-ci sont 
souvent augmentees chez les patients porteurs de neuroblastome. Une imagerie du cou, du thorax 
et de l'abdomen peut aussi etre demandee. 

Isole, le syndrome de Claude Bernard-Horner postganglionnaire est le plus souvent benin. Si 
l'examen d'anciennes photographies prouve qu'il existe depuis plusieurs annees, des investigations 
plus poussees sont probablement inutiles. A 1'inverse, un syndrome de Claude Bernard-Horner 
douloureux demande une attention particuliere. 

Le syndrome de Claude Bernard-Horner postganglionnaire douloureux est une entite clini- 
que particuliere en rapport avec plusieurs causes dont la plus importante est la dissection caro- 
tidienne. Les patients avec une dissection spontanee de la carotide interne se presentent souvent 
avec un syndrome de Claude Bernard-Horner et une douleur homolaterale le plus souvent loca- 
lisee autour de la tempe, de l'orbite ou de la partie haute du cou. Ils peuvent egalement presenter 
une amaurose transitoire homolaterale et une alteration du gout (dysgueusie). Ce tableau doit 
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etre identifie immediatement en raison du risque de complication a type d'accident vasculaire 
au stade aigu. L'IRM montre typiquement un hematome intramural et, dans de rares cas, une 
angio-IRM ou une arteriographie cerebrale est necessaire pour confirmer la dissection. Les 
patients avec des algies vasculaires de la face ( cluster headaches) typiques peuvent developper 
un syndrome de Claude Bernard-Horner homolateral a la phase aigue; il est souvent resolu- 
tif mais peut devenir permanent apres des crises repetees. (Voir : http://library.med.utah.edu/ 
NOVEL/.) Quelques patients, en general des hommes d'age moyen, ont un syndrome de Claude 
Bernard-Horner et des cephalees quotidiennes unilaterales qui ne sont pas caracteristiques d'al- 
gies vasculaires, et aucune autre pathologie ne peut etre identifiee. Le terme de syndrome de 
Raeder, ou syndrome paratrigeminal, a ete utilise pour decrire ce tableau qui demande une 
evaluation complete du patient et reste un diagnostic d'elimination apres exclusion de possibles 
lesions sous-jacentes, en particulier d' anomalies au niveau de la region parasellaire et des sinus 
caverneux. 

Cremer SA, Thompson HS, Digre KB, Kardon RH. Hydroxyamphetamine mydriasis in Horner's 
syndrome. Am J Ophthtalmol. 1990; 110(1) : 71-76. 

Kardon RH, Denison CE, Brown CK, Thompson HS. Critical evaluation of the cocaine test in the 
diagnosis of Horner's syndrome. Arch Ophthalmol. 1990; 108(12) : 384-387. 

Mahoney NR, Liu GT, Menacker SJ, Wilson MC, Hogarty MD, Maris JM. Pediatric Horner syn- 
drome : etiologies and roles of imaging and urine studies to detect neuroblastoma and other 
responsible mass lesions. Am J Ophthalmol. 2006; 142(4) : 651-659. 

Maloney WF, Younge BR, Moyer NJ. Evaluation of the causes and accuracy of pharmacologic 
localisation of Horner's syndrome. Am J Ophthalmol. 1980 ; 90(3) : 394-402. 

Morales J, Brown SM, Abdul-Ralim AS, Crosson CE. Ocular effects of apraclonidine in Horner 
syndrome. Arch Ophthalmol. 2000; 118(7) : 951-954. 

Anisocorie plus marquee a la lumiere 

L'anisocorie est plus marquee a la lumiere dans les affections decrites ci-apres. 

Traumatisme de I'iris 

Les traumatismes oculaires peuvent etre responsables d'une mydriase par atteinte du sphincter 
irien. La pupille peut etre relativement petite apres le traumatisme, mais elle devient souvent 
de taille intermediate et peu reactive a la lumiere. Des ruptures peuvent etre vues au niveau de 
la marge pupillaire, et I'iris etre transilluminable a proximite du sphincter. Les lesions iriennes 
sont frequentes chez les patients avec des traumatismes craniens, et la pupille dilatee peut etre 
interpretee comme un signe de paralysie de la troisieme paire cranienne liee a un engagement 
cerebral. 

En cas de traumatisme irien direct, l'instillation de pilocarpine 1 % peut etre ineffi- 
cace. Dans ce cas, le resultat du test au collyre peut avoir les caracteristiques d'une mydriase 
pharmacologique. 

Des episodes prolonges ou recurrents de fermeture de Tangle peuvent egalement alterer la 
fonction pupillaire. Celle-ci est souvent anormale apres des chirurgies intraoculaires et Texistence 
d'anomalie de la reponse pupillaire dans ce cas doit etre interpretee avec prudence. 

Pupille pharmacologique 

Quand des substances mydriatiques sont instillees dans l'oeil de faqon accidentelle ou intentionnelle, la 
pupille se dilate, et se contracte mal a la lumiere et egalement lors de Taccommodation-convergence. 
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Le sphincter de l'iris doit etre examine a la lampe a fente. La dilatation pharmacologique induit une 
paralysie de tout le sphincter, au contraire de la pupille d'Adie ou il existe des contractions segmentai- 
res. La pilocarpine peut etre utilisee pour diagnostiquer une mydriase pharmaco-induite. L instillation 
de collyre a la pilocarpine 1 % contracte la pupille d'un oeil normal ou avec une pupille tonique d'Adie 
ou une paralysie de la troisieme paire cranienne, mais n'a pas d' action sur une pupille dilatee de fapon 
pharmacologique. 

Lors dune mydriase adrenergique, la pupille est grande, la fente palpebrale est elargie et la 
conjonctive peut etre trop blanche. L' accommodation n'est pas atteinte. 

Les agents pharmacologiques comme ceux utilises pour traiter le glaucome peuvent etre res- 
ponsables d'anisocorie s'ils sont administres dans un seul oeil ou si leur absorption est asymetrique. 
L'anisocorie peut etre prononcee s 'il existe une anomalie de la surface corneenne lors de l'instilla- 
tion des gouttes, ou si la cornee est exposee, par exemple dans le cas d'une paralysie faciale de Bell. 

Pupille tonique d'Adie 

Les elements diagnostiques des pupilles toniques sont 1'existence de contractions pupillaires 
lentes et segmentaires a la lumiere, d'une reponse meilleure lors des efforts d'accommodation- 
convergence, suivie d'une redilatation lente. La pupille tonique est causee par une atteinte 
des fibres pupillomotrices parasympathiques postganglionnaires. Soixante-dix pour cent des 
patients sont des femmes. La pupille tonique est unilateral dans 80 % des cas, mais l'autre cote 
peut etre atteint secondairement (4 % par an). Le syndrome de Holmes-Adie comprend comme 
autres signes une diminution des reflexes osteotendineux et une hypotension orthostatique. 

Au stade initial, la pupille tonique est dilatee et peu reactive. L'examen a la lampe a fente 
retrouve habituellement des contractions segmentaires du sphincter. Les cryptes iriennes se depla- 
cent vers les secteurs dont la fonction est normale, avec, au niveau du sphincter de l'iris, 1'alter- 
nance de zones plus epaisses de fonction normale et plus fines ou il existe une paralysie (fig. 10-5). 




Figure 10-5 Pupille tonique d'Adie. A. La pupille n'est pas ronde; le sphincter se contracte de 
11 heures a 1 heure avec epaississement du stroma irien a ce niveau. La ou le sphincter est para- 
lyse, le stroma irien est relativement plat. B. Meme patient qu'en A. La fleche montre la zone de 
jonction entre le sphincter normal (SN) et la zone de sphincter atone (SA). (Reproduit avec I'autorisation 
de Thompson HS. Segmental palsy of the iris sphincter in Adie's syndrome. Arch Ophthalmol. 1978; 96 (9) : 
1615-1620. Copyright 1978, American Medical Association.) 
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Apres quelques semaines, la pupille tonique se contracte lors des efforts de convergence, avec des 
mouvements lents, toniques, et se redilate tout aussi doucement, alors que la pupille normale se 
dilate plus rapidement (fig. 10-6). Cela peut expliquer le fait que les patients se plaignent de diffi- 
cultes de mise au point lors des variations de focale. 

Le sphincter de l'iris denerve est hypersensible aux solutions topiques parasympathomi- 
metiques. Les gouttes de pilocarpine diluee (0,1 %), qui entraineront peu ou pas de contraction 
de la pupille normale, peuvent etre utilisees pour mettre cette propriety en evidence. (Cette 
dilution de pilocarpine peut etre obtenue en diluant la solution commerciale 1 % avec du 
serum sale pour injection.) Apres 60 minutes, les pupilles sont reexaminees et, dans le cas 
dune pupille d'Adie, le cote pathologique (dilate) se contractera plus que la pupille normale 



Figure 10-6 Pupille tonique d'Adie gauche. A. A la lumiere ambiante, la pupille gauche est plus 
grande que la droite. B. La pupille droite est reactive a I'eclairement. C. La pupille gauche se 
contracte mal a la lumiere. D. Les deux pupilles se contractent a la convergence. E. Immediatement 
apres la suppression du stimulus, la pupille droite se redilate rapidement, mais la gauche se dilate 
plus lentement (reponse tonique). (Remerciements au Dr Lanning B. Kline.) 
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Figure 10-7 A. Pupille tonique d'Adie droite. B. Apres instillation de pilocarpine 0,1 %, la pupille 
droite devient plus petite, demontrant I'hypersensibilite de denervation. (Remerciements au Dr banning 
B. Kline.) 


(fig. 10-7). Environ 80 % des patients avec une pupille tonique ont une hypersensibilite de 
denervation cholinergique. 

Les patients avec une pupille tonique peuvent avoir des difficultes accommodatives ou une 
photophobie, mais ils peuvent etre asymptomatiques et l'anisocorie sera alors decouverte par un 
tiers. Les symptomes accommodatifs sont difficiles a traiter. Heureusement, ils disparaissent 
la plupart du temps spontanement apres quelques mois. Quand la photophobie reste un pro- 
bleme, le collyre a la pilocarpine diluee (0,1 %) peut etre utile. Avec le temps (mois, voire annees), 
la pupille tonique d'Adie va devenir plus petite. L'examen anatomopathologique du ganglion 
ciliaire des patients avec une pupille tonique montre une diminution du nombre des cellules 
ganglionnaires. 

Les affections systemiques associees a la survenue dune pupille tonique sont rares. Elies 
incluent le virus de la varicelle et du zona, la maladie de Horton, la syphilis et les traumatismes 
orbitaires. Des pupilles d'Adie bilaterales peuvent etre vues chez des patients diabetiques, alcooli- 
ques, porteurs d'une syphilis, d'une dysautonomie associee a un cancer, et d'une amylose. 

Kardon RH, Corbett JJ, Thompson HS. Segmental denervation and reinnervation of the iris sphincter 
as shown by infrared videographic transillumination. Ophthalmology. 1998 ; 105(2) : 313-321. 

Thompson HS. Segmental palsy of the iris sphincter in Adie's syndrome. Arch Ophthalmol. 1978 ; 

96(9) : 1615-1620. 

Paralysie de la troisieme paire cranienne (nerf oculomoteur) 

Pour des informations supplementaires sur la paralysie de la troisieme paire cranienne, voir le 
chapitre 8. 

L'atteinte de la pupille dans les paralysies du III est pratiquement toujours accompagnee d'un 
ptosis et d'une limitation de la motilite oculaire. Parfois, les anomalies de la motilite sont discretes 
et demandent un examen attentif avec un test a l'ecran alterne. Le dysfonctionnement pupillaire 
est un facteur important dans 1'evaluation d'une paralysie aigue de la troisieme paire cranienne. 
Quand la pupille est atteinte, il faut eliminer un anevrisme situe a la jonction de la carotide interne 
et de l'artere communicante posterieure (voir chapitre 2, fig. 2-10). Si la pupille est epargnee et que 
toutes les autres fonctions du III sont touchees, un anevrisme peut pratiquement etre exclu. 
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Une regeneration aberrante apres paralysie du III peut etre responsable dune mydriase avec une 
reaction pupillaire syncinetique. (Voir : http : //library.med.utah.edu/NOVEL/.) II existe alors des 
contractions segmentaires de la pupille contemporaines des mouvements de l'oeil, en particulier 
lors des contractions du droit medial. 

Czarnecki JS, Thompson HS. The iris sphincter in aberrant regeneration of the third nerve. Arch 
Ophthalmol. 1978; 96(9); 1606-1610. 

Anomalie de la reactivite pupillaire : dissociation des reactions 
pupillaires lumiere-convergence 

Parfois, on peut observer une reponse pupillaire a la convergence plus marquee que la contraction 
pupillaire lors de leclairement. Cette observation clinique de dissociation lumiere-convergence 
peut survenir dans plusieurs affections (tableau 10-1). 

Atteinte des voies visuelles affe rentes 

Les projections des afferences pupillaires au niveau du noyau d'Edinger-Westphal dans le 
mesencephale sont separees en deux : les voies commandant le reflexe de contraction pupil- 
laire a la lumiere ont une projection plus dorsale, et les voies responsables du reflexe a la 
convergence sont plus ventrales. Ainsi, les patients avec une atteinte des voies visuelles ante- 
rieures ont une contraction pupillaire intacte lors de la convergence oculaire. 


Tableau io-i Causes de la dissociation des reactions pupillaires lumiere/ 
convergence 

Cause 

Localisation 

Mecanisme 

Diminution severe des 
afferences lumineuses 
aux deux yeux 

Voie visuelle anterieure 
(retine, nerfs 
optiques, chiasma) 

Pathologie de la retine ou des nerfs 
optiques 

Perte des afferences 
lumineuses pretectales 
au niveau du noyau 
d'Edinger-Westphal 

Tectum 

mesencephalique 

Infection (pupilles d'Argyll 

Robertson) ou compression 

Syndrome d'Adie 

Ganglion ciliaire 

Reinnervation aberrante du 
sphincter de I'iris par des 
neurones accommodatifs 

Photocoagulation 
panretinienne, 
cryotherapie retinienne, 
chirurgie orbitaire 

Nerfs ciliaires courts 

Reinnervation aberrante secondaire 
a une atteinte des nerfs ciliaires 

courts 

Reinnervation aberrante 
du III 

Neuropathie peripherique 

Trajet du III 

Nerfs ciliaires courts, 
ganglion ciliaire 

Reinnervation aberrante du 
sphincter de I'iris par des 
neurones accommodatifs ou des 
muscles extraoculaires 

Perte axonale 
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Pathologie mesencephalique 

Les anomalies mesencephaliques dorsales peuvent entrainer des anomalies pupillaires avec une 
diminution de la reponse lors de la stimulation lumineuse et une preservation de la reponse a la 
convergence (voir chapitre 7, fig. 7-5). II peut egalement exister une retraction palpebrale bilaterale 
(signe de Collier), une paralysie du regard vertical, une paresie accommodative et un nystagmus 
retractorius en convergence. Dans la forme typique, en cas d'atteinte mesencephalique, les pupilles 
sont de taille intermediaire et reagissent mal a la fois a la lumiere et lors de la convergence. 

La pupille d' Argyll Robertson survient chez des patients avec une syphilis tertiaire endomma- 
geant le systeme nerveux central. Ces patients ont de petites pupilles (moins de 2 mm), souvent irre- 
gulieres qui ne reagissent pas a la lumiere, mais dont la reponse a la convergence et la redilatation 
sont normales et vives. Ces signes differencient les pupilles d' Argyll Robertson des pupilles d'Adie 
bilaterales. Dans la pupille d'Argyll Robertson, une atrophie irienne est frequente, avec des portions 
d'iris transilluminables, et la dilatation pupillaire est faible apres instillation de mydriatique. 

Des pupilles semblables a celles de 1' Argyll Robertson sont retrouvees dans les neuropathies 
autonomiques diffuses, comme les pupilles toniques bilaterales (chroniques), le diabete et l'al- 
coolisme chronique, mais aussi dans les encephalites et dans les suites de photocoagulation pan- 
retinienne. Des pupilles toniques bilaterales ont ete rapportees dans la neurosyphilis. Les tests 
serologiques pour la syphilis comme le FTA-ABS et le TPHA doivent etre realises chez les patients 
presentant un myosis bilateral avec une dissociation des reactions pupillaires a la lumiere et la 
convergence. 

Regeneration aberrante 

Une dissociation entre les reactions pupillaires a la lumiere et a la convergence peut egalement 
survenir dans le cadre dune regeneration aberrante qui restaure le reflexe pupillaire a la conver- 
gence mais pas celui a la lumiere. En cas de pupille tonique, les nerfs ciliaires courts endommages 
repoussent et les fibres accommodatives reinnervent de faqon aberrante le sphincter de l'iris. Une 
reinnervation aberrante similaire peut survenir apres un traumatisme ou une compression chro- 
nique du nerf III. Dans toutes ces situations, la reponse pupillaire a la convergence est restauree, 
mais la reponse pupillaire a la lumiere demeure absente ou diminuee. Parfois, la regeneration 
aberrante touche les fibres du droit medial. Dans ce cas, une contraction pupillaire survient lors 
des mouvements d'adduction. Ces mouvements syncinetiques pupillaires peuvent etre faussement 
interprets comme une restauration de la reponse a la convergence. 


Autres desordres pupillaires 

Mydriase paroxystique benigne 

Egalement connue sous le nom de pupille « sautante » (springing pupil), la mydriase episodique (ou 
paroxystique) benigne survient classiquement chez des individus jeunes et en bonne sante qui ont 
souvent des antecedents de cephalees. La mydriase episodique peut durer de quelques minutes a 
quelques heures et peut etre accompagnee depisodes transitoires de vision brouillee, d'inconfort 
perioculaire et de cephalees. Chaque episode a une duree limitee et cette affection n'est associee a 
aucune maladie systemique ou neurologique. 

Jacobson DM. Benign episodic unilateral mydriasis : clinical characteristics. Ophthalmology. 

1995; 102(11); 1623-1627. 


chapitre 10 : Anomalies pupillaires • 287 


Reactions pupillaires paradoxales 

Dans de rares cas, une contraction pupillaire paradoxale a la penombre apres une exposition a la 
lumiere peut etre observee chez des patients porteurs de cecite nocturne congenitale, d'achroma- 
topsie congenitale ou d'atrophie optique dominante. 

Frank JW, Kushner BJ, France TD. Paradoxic pupillary phenomena. A review of patients with 
pupillary constriction to darkness. Arch Ophthalmol. 1988; 106(11) : 1564-1566. 


CHAPITRE 1 1 

Anomalies palpebrales et faciales 


Les patients avec des anomalies des paupieres ou de la face se presentent souvent a 1'ophtalmo- 
logiste. Certains se plaignent de difficultes visuelles (par exemple une baisse d'acuite visuelle 
secondaire a un ptosis) ou de douleurs (par exemple une keratite d'exposition liee a une paralysie 
faciale), et la plupart ont conscience dune anomalie de position des paupieres. Parfois, ils attri- 
buent leur probleme au cote sain, prenant un ptosis pour une retraction palpebrale controlaterale 
ou un elargissement de la fente palpebrale pour un ptosis contralateral. Beaucoup de ces proble- 
mes palpebraux et faciaux sont d'origine neurologique. Dans leur evaluation, il faut rechercher 
la date de debut et la duree des symptomes, mais egalement l'existence d'elements associes ; on 
recherchera une variability, une fatigabilite et des symptomes comme une faiblesse, une dysarthrie 
ou une difficulty a avaler. Un ptosis congenital peut etre confirme par l'examen de photographies 
anciennes. Les antecedents de diabete, d'anomalie thyroidienne, d'hypertension arterielle, de sar- 
coidose et de faiblesse musculaire localisee doivent etre notes. II faut examiner la fonction des pau- 
pieres et les mouvements de la face. Le diagnostic et la prise en charge des anomalies palpebrales 
sont developpes dans la Section 7 du BCSC, Orbit, Eyelids, and Lacrimal System ( Orbite , paupieres 
et systeme lacrymal). 


Techniques d'examen 

L'examen des paupieres commence par l'inspection de la courbure palpebrale, de leur aspect 
(une courbure en S peut indiquer une neurofibromatose [fig. 11-1 ; voir aussi chapitre 14] ou une 
pathologie touchant la glande lacrymale) ; on notera la frequence du clignement (diminuee dans 
la maladie de Parkinson et augmentee dans le blepharospasme), et l'existence de mouvements 
anormaux (syncinesie avec d'autres muscles faciaux). L'ouverture de la fente palpebrale doit etre 
mesuree en position primaire (la normale chez un adulte est de 9 a 10 mm, avec recouvrement 



Figure 11-1 Enfant de 2 ans avec une neurofi- 
bromatose et un ptosis droit. La courbure en S 
de la marge palpebrale resulte de la presence 
d'un nevrome plexiforme. (Remerciements au 
Dr Steven A. Newman.) 
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de 1 mm du limbe superieur par la paupiere superieure, la paupiere inferieure touchant le limbe 
inferieur) (fig. 11-2). S'il existe un ptosis unilateral, l'examinateur devra verifier qu'il ne s'agit pas 
d'un faux ptosis lie a un strabisme vertical (hypotropie) (fig. 11-3) ou contralateral a une retraction 
palpebrale. Les paupieres doivent etre eversees pour eliminer une cause locale de ptosis comme la 
capture dune lentille de contact ou une conjonctivite gigantopapillaire. Si le ptosis est asymetrique 
- et en particulier si la paupiere la plus haute parait retractee il faudra manuellement soulager la 
paupiere ptosee et regarder si 1'autre paupiere redescend vers une nouvelle position (fig. 11-4). 

Pour evaluer la fonction du releveur, on mesure l'excursion totale du bord palpebral, depuis 
le regard vers le bas jusqu'au regard vers le haut, en bloquant fermement le sourcil pour empe- 
cher faction du muscle frontal. L'excursion normale de la paupiere superieure va de 12 a 16 mm 
(fig. 11-5). II faudra egalement mesurer la distance entre le bord libre de la paupiere superieure et 
le reflet corneen (fig. 1 1-6), et le bord libre de la paupiere superieure et le pli palpebral (fig. 11-7). 

II faut observer le mouvement de la paupiere lors de la poursuite dune cible du haut vers le 
bas. Normalement, ce mouvement se fait sans a-coup, mais il peut exister un retard de la paupiere 
chez les patients porteurs dune dysthyroidie (fig. 11-8; voir aussi chapitre 14) ou en cas de regene- 
ration aberrante dune paralysie du nerf cranien III (voir aussi chapitre 8 sur la diplopie). 


Figure 11-2 La paupiere superieure passe normale- 
ment 1 mm en dessous du limbe superieur. La hauteur 
de la fente palpebrale peut etre mesuree en plagant 
une regie entre les marges des paupieres superieure 
et inferieure. 




Figure 11-3 A. Patient avec un faux ptosis en rapport avec une importante hypotropie gauche. 
B. L'occlusion de I'oeil droit revele que la paupiere superieure gauche est en position physiologique. 
(Remerciements au DrTariq Bhatti.) 
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Figure 11-4 A. Ptosis bilateral plus marque 
a gauche, en rapport avec une myasthe- 
nie. B. L'ouverture manuelle de la paupiere 
superieure gauche majore le ptosis droit. 
Ce signe, bien que souvent present dans 
la myasthenie, n'est pas specifique et peut 
etre rencontre dans d'autres affections res- 
ponsables d'un ptosis asymetrique. II est la 
consequence de la loi d'egale innervation de 
Hering. (Remerciements au Dr Rod Foroozan.) 




Figure 11-5 (.'excursion de la paupiere superieure peut etre mesuree en bloquant le muscle frontal 
et en demandant au patient de regarder vers le bas (A) puis vers le haut (B). 


Dans les cas ou, devant un ptosis variable, on suspecte une myasthenie, il faut demander au 
patient de fixer la main de l'examinateur, situee en hauteur, afin de positionner le regard en posi- 
tion extreme vers le haut. Le clinicien recherche 1'apparition d'un ptosis progressif alors que le 
patient essaie de tenir cette position. Un patient indemne de myasthenie peut maintenir la position 
sans developper de ptosis. Le signe de Cogan ( lid-twitch sign) est mis en evidence en demandant au 
patient de fixer pendant quelques secondes vers le bas et de revenir ensuite en position primaire. 
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Figure 11-6 La distance entre le bord 
libre de la paupiere et le reflet pupillaire 
peut etre mesuree avec une regie placee 
au niveau de I'axe visuel. Elle est norma- 
lement de 4 a 5 mm environ. 


c\i 



Figure 11-7 La distance entre le bord libre 
de la paupiere superieure et le pli palpe- 
bral peut etre mesuree avec une regie. 


Figure 11-8 Retraction palpebrale en rapport 
avec une ophtalmopathie dysthyroTdienne 
(maladie de Basedow). Cette femme de 73 ans 
rapporte une sensation de corps etranger depuis 
6 mois (traitee comme un ceil sec). La retraction 
palpebrale gauche est majoree par la restriction 
fibreuse du droit inferieur. Voir aussi chapitre 14. 
(Remerciements au Dr Steven A. Newman.) 



Ce signe se traduit par un mouvement excessif delevation de la paupiere superieure suivi dune 
detente progressive alors que cette paupiere revient a la position initiale. 

L' appreciation de la fonction motrice du facial comprend 1'evaluation de la force des orbi- 
culaires et des autres muscles faciaux. La fermeture palpebrale doit etre evaluee pour determiner 
si elle est incomplete (lagophtalmie). Des phenomenes de reinnervation comme des syncinesies 
avec fermeture palpebrale et tics faciaux peuvent temoigner dune atteinte ancienne du nerf 
facial (voir fig. 11-11). L'examinateur notera la presence dune exophtalmie (maladie thyroi- 
dienne, abordee dans le chapitre 14) ou dune enophtalmie. Lenophtalmie peut avoir comme 
consequence un faux ptosis et un retrecissement de la fente palpebrale car les paupieres suivent 
les contours de l'oeil lorsque celui-ci se retracte dans l'orbite. Une anisocorie (traitee au chapi- 
tre 10) peut traduire une atteinte du systeme sympathique ou parasympathique, toutes deux 
modifiant la position des paupieres. Enfin, les nerfs craniens « voisins » doivent etre evalues. 
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Si le ptosis est en rapport avec une faiblesse du nerf oculomoteur (III), la fonction des nerfs IV, 
V et VI doit etre evaluee. On devra rechercher une atteinte discrete de 1'oculomotricite. De la 
meme fa^on, s'il existe une atteinte du nerf facial (VII), la sensibilite faciale et l'audition doivent 
etre evaluee s. 


Ptosis 


Ptosis congenital 

II est admis que la forme la plus frequente de ptosis congenital resulte d'un developpement 
dystrophique du releveur de la paupiere superieure sans anomalie innervationnelle. Le ptosis 
congenital (fig. 11-9) peut etre uni- ou bilateral et peut etre associe a d'autres anomalies ocu- 
laires ou orbitaires congenitales, incluant le syndrome de blepharophimosis, la fibrose conge- 
nitale des muscles extraoculaires, une faiblesse du droit superieur et le syndrome de syncinesie 
mandibulopalpebrale de Marcus-Gunn (fig. 11-10). Ce dernier phenomene est unmouvement 
de syncinesie de la paupiere associe a un mouvement de la machoire. Dans la forme de ce 
syndrome oil il existe une syncinesie entre le muscle pterygo’idien lateral et le releveur de la 



Figure 11-9 Ptosis congenital droit chez un 
enfant de 2 ans. (Remerciements au Dr Rod 
Foroozan.) 



Figure 11-10 Syncinesie mandibulopal- 
pebrale de Marcus-Gunn. A. Homme 
de 25 ans avec un ptosis droit modere. 
B. L'ouverture de la bouche entraine une 
retraction palpebrale indiquant chez ce 
patient une syncinesie entre la cinquieme 
et la septieme paire cranienne. ( Reproduit 
avec I'autorisation de Levin LA, Arnold AC, eds. 
Neuro-Ophthalmology, The Practical Guide, New 
York, Thierme, 2005.) 
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paupiere superieure, la paupiere se retracte lors du mouvement de la machoire inferieure vers 
le cote oppose, de la protrusion de la machoire ou de l'ouverture large de la bouche. Dans la 
forme syncinesie du muscle pterygoidien medial-releveur de la paupiere superieure, la pau- 
piere se retracte lorsque les dents sont serrees. Chez certains patients avec une syncinesie 
mandibulopalpebrale de Marcus-Gunn, le ptosis peut etre aggrave lors des mouvements de 
la machoire, bien que cela ne soit pas habituel. Certaines tumeurs congenitales comme les 
hemangiomes ou les neurofibromes peuvent egalement entrainer un ptosis congenital. Ces 
tumeurs sont habituellement associees a une masse palpable. Quelle que soit l'origine d'un 
ptosis congenital chez un enfant, l'ophtalmologiste doit etre conscient du risque d'amblyopie 
secondaire a 1'occlusion ou a une anisometropie. 

Ptosis acquis 

Le tableau 11-1 resume les causes les plus frequentes de ptosis acquis. Devant un ptosis neuro- 
gene, il faut examiner attentivement la taille de la pupille et rechercher des anomalies oculomo- 
trices associees. Le ptosis cerebral fait reference au ptosis associe a une lesion d'un hemisphere 
cerebral (souvent le droit). Le ptosis peut etre uni- ou bilateral et est transitoire dans la majorite 
des cas. 

Averbuch-Heller L, Leigh RJ, Mermelstein V, Zagalsky L, Streifler JY. Ptosis in patients with 
hemispheric strokes. Neurology. 2002 ; 58 : 620-624. 

Si Ton suspecte une maladie systemique comme une myasthenie, une ophtalmoplegie 
externe progressive ou une dystrophie myotonique (traitee dans le chapitre 14), il faut interroger 


Tableau 11-1 Causes des ptosis acquis 

Neurogenes 

Paralysie du nerf III 
Syndrome de Claude Bernard-Horner 
Migraine ophtalmoplegique 
Apraxie d'ouverture des paupieres 
Syndrome de Miller-Fisher 
Myogenes 

Ophtalmoplegie chronique progressive 
Myopathie cortisonique 
Dystrophie myotonique 
Neuromusculaires 
Myasthenie 
Botulisme 
Aponevrotiques 
Desinsertion 
Distension 
Traumatiques 
Plaie palpebrale 
Ptosis postchirurgical 
Corps etranger 
Mecaniques 
Chalazion 
Cicatrice 
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le patient sur ses antecedents familiaux, sa force physique, et rechercher ('existence dune fati- 
gabilite. Le botulisme entraine un ptosis bilateral associe a une ophtalmoplegie et des pupilles 
peu reactives. Les patients ont egalement une paralysie faciale et une faiblesse des muscles 
proximaux associee. L'areflexie, l'ataxie et l'ophtalmoplegie sont caracteristiques du syndrome 
de Miller-Fisher, une variante du syndrome de Guillain-Barre (aborde plus loin dans le cha- 
pitre). En plus d'un ptosis bilateral, ces patients peuvent egalement avoir une diplegie faciale 
et des difficultes respiratoires et de deglutition. L'utilisation chronique de collyres corticoides 
pourrait entrainer un ptosis par le biais dune myopathie localisee du releveur de la paupiere 
superieure. 

Les deficits de I'aponevrose du releveur sont la cause la plus frequente de ptosis acquis, rem- 
plaqant le concept de ptosis « senile ». Le ptosis est lie a une elongation, une dehiscence ou une 
desinsertion de I'aponevrose du releveur. Le muscle releveur lui-meme etant tonique, la fonction 
du releveur est habituellement normale. Les patients avec un ptosis aponevrotique ont habituelle- 
ment un pli palpebral haut situe. 

Les causes traumatiques et mecaniques de ptosis acquis sont en general evidentes a l'inspec- 
tion des paupieres et demandent un traitement medical ou chirurgical adapte. 


Pseudoptosis 

Le terme de pseudoptosis (ou faux ptosis) fait reference aux affections ressemblant a un ptosis ; il 
s'agit du ptosis du sourcil, l'hyperlaxite et le dermatochalasis. Le faux ptosis peut aussi etre du a 
une microphtalmie ou une phtyse du globe, affections dans lesquelles le support des paupieres par 
le globe oculaire n'est pas adequat. L'hypotropie est egalement responsable d'un faux ptosis parce 
que la perception de la position de la paupiere est liee a la position de 1'oeil (voir fig. 11-3). Une 
retraction palpebrale controlaterale peut aussi provoquer un faux ptosis. 


Apraxie d'ouverture des paupieres 

L'apraxie d'ouverture des paupieres est une anomalie rare responsable d'un ptosis uni- ou bilateral. 
Elle est consideree comme etant d'origine supranucleaire et caracterisee par l'impossibilite d'ouvrir 
volontairement les paupieres associee a une contraction du muscle frontal et des mouvements 
anormaux de la face. Elle est souvent associee a des maladies extrapyramidales comme la maladie 
de Parkinson, le syndrome de Shy-Drager, la choree de Huntington, la maladie de Wilson et la 
paralysie supranucleaire progressive. Elle a aussi ete retrouvee dans les suites d'infarctus bilateraux 
du lobe frontal. L'apraxie d'ouverture des paupieres peut etre retrouvee chez des patients atteints 
de blepharospasme essentiel. 

Tozlovanu V, Forget R, Iancu A, Boghen D. Prolonged orbicularis oculi activity : a major factor in 
apraxia of lid opening. Neurology. 2001 ; 57(6) : 1013-1018. 


Retraction palpebrale 

On considere qu'il existe une retraction palpebrale si la sclere est visible au-dessus du limbe supe- 
rieur lorsque les yeux sont en position primaire. Elle est en general acquise mais peut etre presente 
a la naissance. Les enfants prematures ont parfois de faqon transitoire un mouvement des yeux vers 
le bas associe a une retraction palpebrale superieure. Ce signe est considere comme etant cause 
par une immaturite de la myelinisation du systeme des mouvements oculaires verticaux et une 
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Tableau 11-2 Causes des retractions palpebrales acquises 

Neurogenes 

Syndrome de Parinaud 
Paralysie supranucleaire progressive 
Regeneration aberrante d'une paralysie du III 
Syncinesie mandibulopalpebrale de Marcus-Gunn 
Collyres sympathomimetiques (phenylephrine, apraclonidine) 
Myogenes 

Ophtalmopathie dysthyroidienne 
Myasthenie 

Postchirurgical (surcorrection d'un ptosis, resection de I'orbiculaire) 
Mecaniques 

Myopie axile forte 
Buphtalmie 

Fracture orbitaire avec incarceration musculaire 
Exophtalmie secondaire a une masse orbitaire 


immaturite ou une dysfonction des voies visuelles extra-geniculo-calcarines. Beaucoup d'enfants 
normaux (80 % des enfants de 14 a 18 semaines) ont un reflexe d'ecarquillement des paupieres 
quand le niveau lumineux de la piece est diminue. 

Les causes de retraction palpebrale sont enumerees dans le tableau 11-2. La cause la 
plus commune de retraction palpebrale chez l'adulte est l'ophtalmopathie dysthyroidienne 
(voir fig. 11-8). La retraction palpebrale ( signe de Collier ) dans le syndrome de Parinaud (voir 
chapitre 7, fig. 7-5) est moins frequente. Une retraction palpebrale unilaterale peut etre la 
consequence d'un ptosis contralateral chez des patients avec un deficit du releveur d'origine 
aponevrotique; ce phenomene est lie a la loi d'egale innervation de Hering. Une retraction 
palpebrale bilaterale peut etre associee a une ophtalmopathie dysthyroidienne, une paralysie 
periodique familiale, un syndrome de Cushing et une pathologie mesencephalique ou une 
hydrocephalie avec un nystagmus vertical. La retraction palpebrale unilaterale, qui est le plus 
souvent secondaire a une ophtalmopathie dysthyroidienne, peut egalement survenir dans le 
cadre d'une reinnervation aberrante d'une paralysie de la troisieme paire cranienne (voir le 
chapitre 8 sur la diplopie), d'un syndrome de syncinesie mandibulopalpebrale de Marcus- 
Gunn (voir fig. 11-10) et d'une fibrose idiopathique du releveur de la paupiere superieure. 
L'injection sous-conjonctivale de toxine botulique et certaines procedures chirurgicales 
ont ete utilisees pour diminuer le degre de retraction palpebrale chez les patients avec une 
ophtalmopathie dysthyroidienne. 

Chang EL, Rubin PA. Upper and lower eyelid retraction. Int Ophthalmol Clin. 2002 ; 42(2) : 45-59. 


Anomalies des mouvements de la face 

La survenue d'une paralysie faciale est une situation clinique frequente pour laquelle l'oph- 
talmologiste peut etre sollicite. L'evaluation du nerf facial (VII) demande non seulement de 
tester sa fonction motrice mais egalement ses fonctions sensitives et vegetatives. La fonction 
motrice peut etre rapidement evaluee par l'observation. Chez un patient au repos, toute asy- 
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metrie de l'expression faciale ou du clignement doit etre notee. La fente palpebrale est elargie 
du cote de la paralysie faciale en raison dune diminution du tonus du muscle orbiculaire. II 
est possible de tester les differents groupes musculaires en demandant au patient de sourire, 
de fermer fortement les yeux et de contracter le front. Le degre avec lequel les cils deviennent 
visibles de chaque cote peut reveler une faiblesse discrete des orbiculaires. Le reflexe corneen 
de clignement permet d'evaluer la fonction des nerfs VII et V. Le clinicien peut chuchoter ou 
utiliser une montre pour tester l'audition et evaluer une possible atteinte du nerf VIII dans le 
cadre d'une tumeur de Tangle pontocerebelleux. 

L'evaluation des fonctions du systeme nerveux autonome comme la salivation, le lar- 
moiement et le gout peut aider a localiser la lesion sur le VII. On peut utiliser du sucre ou 
du vinaigre place sur les deux tiers anterieurs de la langue pour tester le gout. La sensibilite 
cutanee peut etre testee le long de la partie posterieure du conduit auditif externe et de la 
membrane du tympan. Les lesions du nerf facial situe entre Tangle pontocerebelleux jusqu'au 
ganglion genicule alterent de faqon typique toutes les fonctions du nerf, alors que les lesions 
en aval du ganglion genicule affectent seulement certaines fonctions selon leur localisation, 
comme montre dans la figure 11-11. Une dissociation des fonctions motrices, sensitives et 
sensorielles est egalement possible lors des lesions pontiques proches de la jonction de la 
portion motrice du VII avec le nerf intermediate de Wrisberg. L'examen doit inclure les 
fonctions des nerfs V, VI et VIII, qui, si elles sont anormales, peuvent aider a localiser la 
cause de la paralysie faciale. 

On notera tout mouvement aberrant de la face au repos ou durant les mouvements volontai- 
res (fig. 11-12). Apres toute paralysie faciale, mais le plus souvent apres une paralysie de Bell, des 
axones peuvent reinnerver des muscles differents de ceux auxquels ils servaient initialement. Une 
telle regeneration aberrante peut etre la cause de mouvements de syncinesie. Dans cette situa- 
tion, les muscles faciaux touches peuvent rester faibles. Quand les axones initialement destines a 
Torbiculaire de l'oeil reinnervent les muscles de la partie inferieure de la face, chaque clignement 
palpebral peut causer un mouvement convulsif du coin de la bouche ou une retraction du men- 
ton. Reciproquement, les mouvements de la face inferieure - comme le pincement des levres, 
le sourire ou la mastication bouche fermee - peuvent produire une fermeture involontaire des 
paupieres. 

Les larmes de crocodile se traduisent par un larmoiement lie a la mastication et resul- 
tent d'une reinnervation faciale aberrante dans laquelle les fibres initialement destinees aux 
glandes mandibulaires et sublinguales reinnervent la glande lacrymale par le trajet du grand 
nerf petreux superficiel. Ce syndrome suit habituellement un desordre severe et proximal 
du nerf facial et peut etre accompagne d'une diminution du larmoiement reflexe ainsi que 
d'une diminution du gout au niveau des deux tiers anterieurs de la langue. Le syndrome 
de syncinesie palpebromandibulaire de Marcus-Gunn est cause par des communications 
anormales entre les nerfs trijumeau (pterygoidien) et oculomoteur (releveur de la paupiere 
superieur). 


Anomalies du nerf facial 


Deficits du nerf facial 

Une faiblesse ou une paralysie du nerf facial peut survenir dans le cadre de lesions supranucleaires, 
nucleates ou infranucleaires (tableau 11-3). 
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Gout des deux 
tiers anterieurs 
de la langue 


Figure 11-11 Anatomie du nerf facial et diagnostic topographique des lesions. GNPS : grand nerf 

petreux superficiel. 

1. Paralysie faciale supranucleaire : paralysie controlaterale des deux tiers inferieurs de la face avec faiblesse de 
I'orbiculaire et dissociation automatico-volontaire. 

2. Paralysie faciale nucleaire : monoplegie faciale (si congenitale) avec une atteinte du noyau du VI (paralysie de 
la lateralite homolaterale), une ataxie frequente et parfois un syndrome de Claude Bernard-Horner. 

Les lesions peripheriques du nerf facial se traduisent par une monoplegie faciale incluant les muscles orbicu- 
laire et frontal a laquelle s'ajoutent : 

3. Au niveau de I 'angle pontocerebelleux : diminution du larmoiement, dysgueusie, perte de la secretion sali- 
vaire, perte du gout au niveau des deux tiers anterieurs de la langue, diminution de I'audition, vertige, ataxie 
et atteinte des nerfs craniens adjacents (V, VI). 

4. En cas & inflammation du ganglion genicule (syndrome de Ramsay Hunt, zona) : memes anomalies mais pas 
d'atteinte du tronc cerebral ni des autres nerfs craniens. 

5. En cas d'atteinte du nerf vidien ou du ganglion sphenopalatin, on retrouvera un deficit lacrymal unilateral isole 
(accompagne d'une paralysie du VI en cas d'atteinte du sinus caverneux). 

6. Au niveau du canal de Fallope : atteinte du nerf du muscle stapedien, dysacousie, atteinte de la corde du 
tympan, perte du goOt des deux tiers anterieurs de la langue, diminution de la secretion salivaire. 

7. En aval de la corde du tympan : paralysie isolee des muscles de la face. 

8. En aval de la division du nerf facial, apres la sortie du foramen stylomastoidien : I'atteinte touche seulement 
certaines branches du facial (atteinte faciale localisee; de plus, une diplegie faciale peut etre due a une 
faiblesse). 

Enfin, une paralysie faciale bilaterale peut etre la consequence d'anomalies congenitales (syndrome de 
Mobius), d'une sarcoidose, d'un syndrome de Guillain-Barre, ou d'une neurofibromatose de type 2 (neurinome 
de I'acoustique bilateral). 

(Adapte avec autorisation de Kline LB, Bajandas FJ. Neuro-Ophthalmology Review Manual. 5th ed. Thorofare, 

New Jersey : Slack; 2000.) 


Atteintes supranucleaires 

Une lesion de la portion du nerf facial situee dans le gyrus precentral a comme consequence une 
paralysie controlaterale des mouvements volontaires de la face qui touche la partie inferieure 


chapitre 11 : Anomalies palpebrales et faciales • 299 



Figure 11-12 Syncinesies faciales. Une reinnervation aberrante peut survenir lors de la recupera- 
tion de la fonction du nerf facial apres un traumatisme ou une chirurgie. A. Chez cette femme de 
54 ans, la reinnervation aberrante du nerf facial apres resection d'un meningiome de I'angle pon- 
tocerebelleux cause la fermeture des paupieres lorsqu'elle sourit (B). (Remerciements au Dr Steven 
A. Newman.) 


Tableau 11-3 Etiologies des paralysies faciales 

Paralysie faciale idiopathique de Bell 
Infections 

Zona 

Maladie de Lyme 

Otite moyenne aigue ou chronique 

Autres . syphilis, meningite, mononucleose infectieuse, varicelle, enterovirus, rubeole, oreillons, 
lepre, tuberculose, mucormycose, tetanos, diphterie, virus de I'immunodeficience humaine 

Infarctus ou hemorragies pontiques 
Demyelinisation pontique 
Tumeurs 

Gliome du pont 
Angle pontocerebelleux 
Os temporal 
Glande parotide 

Autres : sarcome, hemangiome, histiocytose X, leucemie, lymphome, carcinome epidermoi'de 
Traumatismes 
Affections diverses 

Paralysie faciale congenitale 

Syndrome de Guillain-Barre 

SarcoYdose 

Diabete 

Vasculite 

Periarterite noueuse 
Granulomatose de Wegener 
Syndrome de Melkersson-Rosenthal 
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du visage plus severement que la partie superieure (lesion du neurone moteur superieur). Les 
mouvements faciaux emotionnels et reflexes comme le sourire et le clignement spontane sont en 
general preserves car ils sont controles par les voies extrapyramidales (dissociation automatico- 
volontaire*). 

Avec les desordres extrapyramidaux comme la maladie de Parkinson ou la paralysie supranu- 
cleaire progressive, l'expression faciale spontanee est minimale et le clignement spontane diminue. 
Les mouvements faciaux volontaires demeurent generalement intacts. 

Lesions du tronc cerebral 

Une faiblesse faciale ipsilaterale touchant a la fois la partie superieure et inferieure peut survenir 
en cas de lesion pontique. Les lesions vasculaires et les tumeurs intraparenchymateuses sont les 
causes les plus frequentes. La mise en evidence d'autres anomalies comme une anesthesie cor- 
neenne homolaterale, une anesthesie faciale homolaterale, une paralysie du sixieme nerf cranien, 
une paralysie de la lateralite du regard, une ataxie cerebelleuse et une hemiparesie controlaterale 
font suspecter une anomalie pontique. Une dissociation entre les fonctions vegetatives, sensitives 
et motrices du VII peut etre presente. Les grandes lesions du pont peuvent produire une diplegie 
faciale qui est egalement rencontree dans le syndrome de Mobius, desordre congenital entrainant 
une paralysie bilaterale du VI. 

Lesions peripheriques 

Les lesions peripheriques ou du neurone moteur inferieur entrainent une faiblesse faciale homo- 
laterale et peuvent avoir de nombreuses causes. Revaluation des fonctions sensitives et vegetati- 
ves du nerf facial aide a localiser la lesion responsable. Une atteinte concomitante des cinquieme, 
sixieme ou septieme paires craniennes ou des signes cerebelleux peuvent orienter vers des tumeurs 
de Tangle pontocerebelleux. 

La paralysie faciale de Bell (ou paralysie faciale a frigore ou idiopathique*), qui survient habi- 
tuellement chez les adultes, represente le type le plus habituel de neuropathie faciale, mais doit 
rester un diagnostic d'exclusion. La paralysie de Bell est caracterisee par une paralysie faciale de 
survenue brutale. Une douleur peut preceder la paralysie ou survenir de fa^on concomitante. 
Un engourdissement facial peut etre rapporte, bien que la sensibilite cutanee soit habituellement 
intacte. Une diminution du larmoiement, du gout et une dysacousie peuvent aussi etre notees. 

Bien que letiologie de la paralysie faciale soit inconnue, elle pourrait etre causee par une 
atteinte inflammatoire d'origine auto-immune ou virale, ou une atteinte ischemique avec un 
gonflement du nerf peripherique. Le canal auditif externe et Toreille doivent etre examines a la 
recherche de vesicules causees par le virus du zona (syndrome de Ramsay- Hunt). L incidence de la 
paralysie faciale a frigore est plus elevee chez les femmes enceintes et chez les patients diabetiques 
ou avec une histoire familiale de paralysie faciale. Si la paralysie faciale progresse sur une periode 
de plus de 3 semaines, il faut eliminer une cause neoplasique. 

Environ 85 % des patients avec une paralysie faciale de Bell ont une recuperation spontanee 
satisfaisante, bien que des signes discrets de regeneration aberrante soient souvent retrouves. Chez 
ces patients, la recuperation commence habituellement dans les 3 semaines qui suivent Tapparition 
du deficit et elle est complete en 2 a 3 mois. Chez les autres patients, la recuperation n'est pas totale, 
et une regeneration aberrante est frequente. L'existence dune paralysie faciale complete au moment 
de la presentation, une diminution du larmoiement, une dysacousie et un age avance sont tous des 
facteurs de mauvais pronostic. L' evaluation par la stimulation electrique (electromyogramme) pre- 
cise le degre de degenerescence nerveuse et pourrait etre utile pour predire la recuperation. 

Les corticoides sont habituellement utilises pour traiter la paralysie faciale de Bell, et les don- 
nees des meta-analyses et des etudes randomisees confirment leur efficacite. On presume que 
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Toedeme du nerf dans un canal de Fallope etroit contribue a l'endommager, et un traitement de 
7 a 10 jours par corticoides oraux est recommande pour les patients sans contre-indication syste- 
mique et qui sont vus dans les 72 premieres heures. Plusieurs etudes cliniques et experimentales 
ont suggere que la combinaison d'agents antiviraux (aciclovir, famciclovir) et de corticoides peut 
entrainer un benefice supplemental par rapport a l'usage des corticoides seuls dans le traitement 
de la paralysie de Bell. Cependant, une grande etude randomisee a montre que, alors que les cor- 
ticoides augmentent les chances de recuperation a 3 et 9 mois, l'addition d'aciclovir seul ou en 
combinaison avec les corticoides n'apporte pas de benefice supplemental. 

Grogan PM, Gronseth GS. Practice parameter : steroids, acyclovir, and surgery for Bell's palsy 
(an evidence-based review) : Report of the Quality Standards Subcommittee of the American 
Academy of Neurology. Neurology. 2001 ; 56(7) : 830-836. 

Magaldi JA. Bell's palsy. N Engl J Med. 2005 ; 352(4) : 416-418. 

Sullivan FM, Swan IR, Donnan PT, et al. Early treatment with prednisolone or acyclovir in Bell's 
palsy. N Engl } Med. 2007; 357(16) : 1598-1607. 

Des tumeurs peuvent toucher le nerf VII dans Tangle pontocerebelleux (neurinome de 
Tacoustique [fig. 11-13], meningiome), au niveau du canal de Fallope ou de laglande parotide. De 
telles lesions peuvent comprimer le nerf facial, entrainant des syncinesies faciales. La plupart de 
ces lesions sont histologiquement benignes et de croissance lente. Lorsqu'elles sont petites, elles 
peuvent etre manquees par le scanner. L'IRM avec injection intraveineuse est recommandee. Les 
infections peuvent setendre pour toucher le nerf facial a partir d'une otite. 

Des agents infectieux varies peuvent etre responsables d'atteintes du nerf VII. Le nerf peut 
etre endommage par une meningite. La maladie de Lyme, causee par une piqure de tique porteuse 
d'un spirochete Borrelia burgdorferi, peut causer une paralysie faciale unilateral ou bilaterale. Les 
manifestations classiques comprennent un rash cutane caracteristique, une arthrite, une meningite 
et des polynevrites (voir chapitre 14). Le pronostic de la paralysie faciale est excellent. L'atteinte 
du nerf facial par le virus du zona est appelee syndrome de Ramsay Hunt. II est diagnostique par 
la mise en evidence de vesicules le long de la partie posterieure du canal auditif externe, de la 
membrane du tympan, ou sur le pavilion de Toreille. La douleur est souvent intense et une nevral- 
gie postherpetique peut survenir. Le pronostic est moins bon que dans la paralysie de Bell. Une 



Figure 11-13 Paralysie faciale. Cet homme de 60 ans se plaint d'une irritation oculaire gauche dans 
les suites de I'ablation chirurgicale d'un neurinome de Tacoustique homolateral. A. L'ceil gauche 
ne s'occlut pas a cause de la faiblesse de I'orbiculaire. B. Heureusement, la sensibilite corneenne 
est normale et le patient a un excellent phenomene de Charles Bell. (Remerciements au Dr Steven 
A. Newman.) 
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paralysie isolee du nerf facial ainsi que d'autres paralysies isolees ou multiples des nerfs craniens 
peuvent etre le premier signe dune seroconversion par le virus de l'immunodeficience humaine 
(VIH). 

Le nerf VII est le nerf cranien le plus souvent touche lors de la sarcoidose. Le site de l'atteinte 
du nerf est habituellement la glande parotide dans laquelle se developpe une inflammation granu- 
lomateuse non caseeuse. L'atteinte du nerf facial est souvent bilaterale et asymetrique. 

Une diplegie faciale peut survenir dans le syndrome de Guillain-Barre , en particulier dans la 
forme connue sous le nom de syndrome de Miller-Fisher , lorsqu'une ophtalmoplegie et une ataxie 
sont egalement presentes. L'analyse du liquide cerebrospinal met en evidence une augmentation 
de la proteinorachie, avec un compte cellulaire normal, les reflexes osteotendineux pouvant etre 
absents. Un grand pourcentage de patients avec un syndrome de Miller-Fisher a des auto-anticorps 
anti-GQIB de type IgG dans le serum. La recuperation est en general complete et la serologie 
s'ameliore avec la recuperation clinique. 

Une paralysie du nerf facial peut survenir lors d'un traumatisme cranien. La constatation 
d'un signe de Battle (ecchymose retroauriculaire sur la mastoide) fera suspecter une fracture de l'os 
temporal. Une paralysie faciale congenitale est souvent en rapport avec un traumatisme obstetrical 
par forceps et tend a se resoudre. 

Dans le syndrome de Melkersson-Rosenthal , une paralysie faciale uni- ou bilaterale recurrente 
s'accompagne d'un cedeme facial chronique et de fissures linguales. L'etiologie de cette affection, 
qui demarre habituellement dans l'enfance ou l'adolescence, est inconnue. L'oedeme facial est sou- 
vent important et peut etre bilateral, meme lorsque la paralysie faciale est seulement unilaterale. 

Etant donne le grand nombre de diagnostics possibles devant une paralysie faciale, certains 
tableaux cliniques meritent une attention particuliere. Les paralysies faciales bilaterales sont le plus 
souvent en rapport avec une sarcoidose, une meningite de la base (bacterienne, virale, bee a un 
spirochete) et un syndrome de Guillain-Barre. Une atteinte recidivante, unilaterale du nerf facial 
est souvent en rapport avec un diabete, une maladie de Lyme et un syndrome de Melkersson- 
Rosenthal. Une atteinte progressive du nerf facial est hautement evocatrice d'une cause tumorale, 
avec une invasion localisee (tronc cerebral, atteinte pontocerebelleuse, glande parotide) ou une 
infiltration diffuse dans le cadre d'une meningite carcinomateuse. Par ailleurs, l'atteinte concomi- 
tante d'autres paires craniennes aide dans le diagnostic topographique de la lesion. 

Traitement 

S'il existe une atteinte de l'orbiculaire, le traitement de l'exposition corneenne peut etre necessaire. 
Les larmes artificielles (de preference sans conservateur) et les lubrifiants sont suffisants dans les 
cas moderes. La fermeture de la paupiere avec un ruban adhesif associee a un agent lubrifiant au 
niveau de l'oeil pendant le sommeil peut etre necessaire. Les chambres humides ont ete utilisees 
la nuit. Les patients doivent etre avertis de la necessite d'eviter un environnement sec ou venteux. 
L'existence d'une keratite est une indication a la pose de clous lacrymaux, voire a une tarsorraphie 
ou a l'injection de toxine botulique de type A (Botox®) pour entrainer un ptosis. 

Dans 1'evaluation d'une paralysie faciale, l'element le plus important est le statut du nerf tri- 
jumeau. La perte de la sensibilite corneenne associee a une paralysie faciale est un probleme cli- 
nique particulierement difficile. Le risque de keratite neurotrophique combinee avec une keratite 
neuroparalytique demande une approche agressive qui comprend la possibility d'une tarsorraphie 
precoce ou la pose d'une plaque d'or. 

Le traitement chirurgical peut comprendre une tentative de reinnervation du facial par des 
anastomoses hypoglossofaciales ou des greffes et deroutements-sutures. Malheureusement, ces 
procedures, meme en cas de succes, ont tendance a mal proteger la cornee. Les bandes de silicone 
(fils d'Arion) ont un resultat peu predictible, et l'implantation de ressort rencontre frequemment 
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des extrusions (ne sont plus utilisees actuellement*). Le traitement chirurgical le plus simple et le * NdT 
plus efficace en cas de probleme corneen associe a une paralysie faciale chronique est 1'utilisation 
des plaques d'or. A cause de la tendance a implanter des plaques trop legeres, 1'evaluation preope- 
ratoire doit inclure 1'essai de poids differents poses sur la surface palpebrale. II faut choisir le poids 
le plus important permettant de garder un axe visuel degage. Bien que le poids soit plus visible 
lorsqu'il est implante en position basse sur le tarse, cette position est plus predictible que le place- 
ment sur le septum. Le poids peut etre enleve plus tard si la fonction du nerf facial s'ameliore. 

Dresner SC. Ophthalmic management of facial nerve paralysis. Focal Points : Clinical Modules for 
Ophthalmologists. San Francisco : American Academy of Ophthalmology ; 2000, module 4. 

Rahman I, Sadiq SA. Ophthalmic management of facial nerve palsy : a review. Surv Ophthalmol. 

2007; 52(2) : 121-144. 

Hyperactions du nerf facial 

Certaines anomalies du nerf facial, au niveau de son noyau ou des voies pyramidales ou extrapyra- 
midales, peuvent entrainer une hyperexcitabilite. Le blepharospasme essentiel, I'hemispasme facial 
et les myokymies faciales sont les trois desordres les plus frequemment retrouves dans ces situa- 
tions d'hyperactivite faciale (tableau 11-4). 

Blepharospasme essentiel 

Cette affection bilaterale est caracterisee par des contractions episodiques de l'orbiculaire. Le debut 
survient habituellement entre 40 et 60 ans. Initialement, les spasmes sont moderes et peu frequents, 
mais ils peuvent s'accentuer jusqua ce que les activites quotidiennes soient severement alterees. 

Dans les cas avances, les paupieres ne peuvent pas etre ouvertes et soulevees pendant les spasmes. 


Tableau 11-4 Comparaison des causes habituelles d'hyperactivite du nerf facial 



Site de 




Lateralite 

dysfonctionnement* 

Etiologie 

Traitement 

Blepharospasme Bilateral 
essentiel 

Ganglion de la base 

Inconnue 

Toxine botulique 
(traitement prefere) 

Medical : halperidol, 
clonazepam, autres 
Chirurgical : exerese des 
orbiculaires, section 
selective du VII 

Hemispasme 

Unilaterale 

Racine faciale 

Compression 

Toxine botulique 

facial 


dans I'angle 
pontocerebelleux 

du VII par 
vaisseau 

ou tumeur 

(traitement prefere) 

Medical : carbamazepine, 
baclofene, autres 

Chirurgical : decompression 
microchirurgicale 
du facial 

Myokimie 

Unilaterale 

Noyau du facial 

Gliome, 

Traitement de la cause 

faciale 


ou pont 

sclerose en 
plaques 

sous-jacente 

Myokimie des 
paupieres 

Unilaterale 

Inconnu 

Inconnue 

Rassurer, toxine botulique 


Suppose. 
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Des spasmes faciaux et d'autres mouvements anormaux peuvent etre associes a un blepharos- 
pasme ( syndrome de Meige) (fig. 11-14), et Ton peut retrouver des phenomenes de roue dentee du 

* NdT cou et des extenseurs (hypertonie extrapyramidale du cou et des extenseurs*) ou d'autres signes 

extrapyramidaux. Une dyskinesie tardive secondaire a un traitement par les neuroleptiques et les 
antipsychotiques peut produire des spasmes qui touchent la bouche. Les desordres extrapyrami- 
daux comme la maladie de Parkinson, la choree de Huntington et les infarctus des ganglions de la 
base peuvent s'accompagner d'un certain de degre de blepharospasme. 

La cause exacte du blepharospasme essentiel benin est inconnue, mais de nombreux elements 
issus de la neuro-imagerie fonctionnelle suggerent qu'il est cause par un dysfonctionnement des 
ganglions de la base. Le clinicien, lors de 1'evaluation d'un patient avec un blepharospasme, doit 
exclure les causes de blepharospasme reflexe, en particulier une secheresse oculaire severe, une 

* NdT inflammation intraoculaire et une irritation meningee (exceptionnelle*). Le stress peut majorer 

cette affection. Les examens neuroradiologiques sont en general normaux. 

L'efficacite du traitement medical, incluant les neuroleptiques et les benzodiazepines, est sou- 
vent limitee dans le blepharospasme essentiel, et le traitement de choix habituel est l'injection de 
toxine botulique dans les orbiculaires. 

Dutton JJ, Fowler AM. Botulinum toxin in ophthalmology. Surv Ophthalmol. 2007 ; 52(1) : 13-31. 

Bien qu'il existe plusieurs types de toxine botulique, seul le type A a ete utilise de fapon eten- 
due en clinique. L'effet de la toxine est temporaire, limite a quelques mois, et des injections repetees 
sont done necessaires. L'efficacite de la substance est liee a sa capacite de provoquer une faiblesse 
musculaire. Les complications comme le ptosis, l'exposition corneenne, la diplopie et des ecchymo- 
ses locales sont en general moderees et transitoires. Le dosage varie de 2,5 a 5 U par site d'injection 
et de 4 a 8 sites par oeil. La portion centrale de l'orbiculaire pretarsal doit etre evitee pour diminuer 
les risques d'induire un ptosis. 

Parfois, en cas d'echec du traitement medical, un traitement chirurgical consistant en une 
ablation meticuleuse de l'orbiculaire peut etre indique. L'ablation selective du nerf VII est une 
procedure alternative qui fait prendre le risque de complications plus grandes et a peu de taux de 
succes. Voir aussi la Section 7 du BCSC, Orbits, Eyelids, and Lacrimal System ( Orbite , paupieres et 
systeme lacrymal). 


Figure 11-14 Blepharospasme essentiel avec 
un syndrome de Meige. Ce patient a une 
contraction des muscles orbiculaires associee 
a des grimaces faciales. (Remerciements au Dr 
Eric Eggenberger.) 
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Le blepharospasme essentiel peut causer une detresse psychologique, avec une exclusion 
sociale des patients au fur et a mesure que les symptomes s'aggravent. Dans ce cas, rassurer 
peut etre aussi utile qu'un traitement medical et chirurgical. La Benign Essential Blepharospasm 
Research Foundation (BEBRF ; Fondation de recherche pour le blepharospasme essentiel benin ; 
http : //www.blepharospasm.org) fournit des elements d'education et de soutien psychologique 
aux patients souffrant de blepharospasme et aide la recherche depuis 1981. 

Ben Simon GJ, McCann JD. Benign essential blepharospasm. Int Ophthalmol Clin. 2005 ; 45(3) : 

49-75. 

Patel BCK, Anderson RL. Essential blepharospasm and related diseases. Focal Points : Clinical 
Modules for Ophthalmologists. San Francisco : American Academy of Ophthalmology; 2000, 
module 5. 

Hemispasme facial 

L'hemispasme facial est caracterise par des episodes de spasme unilateral qui touchent la muscu- 
lature faciale et durent habituellement de quelques secondes a quelques minutes. Cette affection 
commence souvent comme une contraction intermittente du muscle orbiculaire, mais, sur plu- 
sieurs annees, finit par toucher sur un seul cote tous les muscles faciaux (fig. 11-15). La frequence 
des episodes peut augmenter sur des semaines voire des mois et ensuite diminuer pendant quel- 
ques mois. La fonction du nerf facial est habituellement intacte, bien qu'il puisse exister, au cours 
du temps, une faiblesse discrete du facial homolateral. 

L'hemispasme facial est le plus souvent secondaire a une compression de la racine du nerf par 
un vaisseau aberrant, au niveau de sa zone demergence du tronc cerebral. Des decharges anor- 
males au niveau du noyau moteur (reorganisation avec creation de nouvelles synapses*) et/ou la 
transmission ephaptique de l'influx nerveux entrainent la stimulation de fibres nerveuses adjacen- 
tes, dirigees vers un autre groupe musculaire. Moins frequemment (probablement 1 % des hemis- 
pasmes faciaux), des tumeurs de Tangle pontocerebelleux ou des anomalies preexistantes du nerf 
facial peuvent entrainer des spasmes ; une IRM du cerveau, incluant le trajet du nerf facial, est done 
pratiquee pour eliminer une lesion compressive. 

L'injection de toxine botulique de type A dans les muscles de la face est tres efficace, et repre- 
sente le traitement de choix de l'hemispasme facial chez la majorite des patients. Une reinjection 
est necessaire a des intervalles de quelques mois. L'hemispasme facial repond a des doses de toxine 
plus faibles que le blepharospasme. Les effets secondaires sont identiques a ceux rencontres chez 
les patients avec un blepharospasme et traites par toxine botulique. 



Figure 11-15 Hemispasme facial. Cette 
femme de 73 ans a une crispation intermit- 
tente de I'ensemble de I'hemiface droite. 
(Ftemerciements au Dr Rod Foroozan.) 
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La carbamazepine, le clonazepam ou le baclofene peuvent entrainer une amelioration chez 
certains patients. La myectomie et la neurotomie selective entrainent un benefice limite chez 
des patients avec un hemispasme facial. La craniotomie sous-occipitale avec mise en place dune 
eponge entre le nerf facial et le vaisseau qu 'il comprime ( decompression microvasculaire) peut etre 
envisagee dans les cas severes. 

Contracture faciale spastique avec paralysie 

La contracture faciale spastique avec paralysie est une anomalie rare caracterisee par une 
contracture unilaterale du facial, associee a une faiblesse faciale. Habituellement, elle com- 
mence par des myokymies du muscle orbiculaire qui s'etendent de faqon progressive a la majo- 
rity des muscles faciaux homolateraux. Au meme moment, une contracture tonique des muscles 
affectes devient evidente. Sur plusieurs semaines a plusieurs mois, une faiblesse faciale homo- 
laterale s'installe et les mouvements volontaires de la face diminuent du cote pathologique. La 
contracture faciale spastique avec paralysie est un signe de dysfonctionnement pontique dans 
la region du noyau du VII, souvent cause par une tumeur pontique. L'atteinte du noyau du VII 
est responsable dune faiblesse du facial et l'atteinte des connexions supranucleaires entraine la 
spasticite faciale. 

Myokymies faciales 

Les myokymies faciales sont caracterisees par des contractions unilaterales regulieres visibles a la 
surface des muscles de l'hemiface. Lorsqu'elle est limitee aux paupieres, cette affection est habituel- 
lement benigne. Parfois, ces ondulations commencent de faqon limitee au niveau de l'orbiculaire 
et peuvent s'etendre et toucher la majorite des muscles faciaux. 

Les myokymies faciales sont typiquement associees a des pathologies du pont touchant le 
noyau du nerf facial ou la portion fasciculaire. Chez l'enfant, elles sont habituellement secondaires 
a un gliome du pont, et chez l'adulte, on les retrouve dans la sclerose en plaques. Les myokymies 
surviennent rarement dans le syndrome de Guillain-Barre. Elles peuvent etre soulagees par la car- 
bamazepine (Tegretol®), la phenytoi'ne (Dilantin®), ou l'injection de toxine botulique. 

Le flutter intermittent de l'orbiculaire (fasciculations faciales benignes ) est un phenomene rela- 
tivement frequent, et dure en general des jours voire des semaines. 

Banik R, Miller NR. Chronic myokymia limited to the eyelid is a benign condition. 

/ Neuroophthalmol. 2004 ; 24(4) : 290-292. 


Autres affections 

Les crises comitiales corticales focales se manifestent rarement par des mouvements cloniques 
touchant un seul cote de la face. Pendant la crise, les yeux sont devies du cote oppose au foyer res- 
ponsable, et la main homolaterale peut egalement avoir des mouvements cloniques. Frequemment, 
une paralysie de Todd , paralysie faciale supranucleaire transitoire, suit la crise et les yeux peuvent 
etre devies vers le cote de l'episode focal anterieur. L'electro-encephalogramme doit etre anormal 
pendant les episodes cloniques. 

Les spasm.es d'habitude comme les tics faciaux ou les mouvements nerveux sont relativement 
communs, en particulier chez l'enfant, et sont caracterises par des mouvements de la face stereto- 
types, repetes et reproductibles qui peuvent etre facilement inhibes sur commande. Ces mouve- 
ments tendent a disparaitre avec le temps, sans traitement. Le syndrome de Tourette se presente 
rarement avec des spasmes faciaux isoles. 


chapitre ii : Anomalies palpebrales et faciales • 307 


Coats DK, Paysse EA, Kim D-S. Excessive blinking in childhood : a prospective evaluation of 
99 children. Ophthalmology. 2001 ; 108(9) : 1556-1561. 

Le blepharospasme reflexe resulte dune irritation du nerf V (habituellement a partir dune 
secheresse oculaire severe), dune inflammation intraoculaire, ou dune irritation meningee (habi- 
tuellement associee a une photophobie). Le traitement de la cause sous-jacente peut alleger les 
symptomes. Les dyskynesies orofaciales (dyskynesies tardives) vues apres l'usage au long cours de 
tranquillisants peuvent persister meme apres l'arret des traitements. 


CHAPITRE 12 


Cephalees, douleurs oculaires 
et faciales 


Evaluation d'une cephalee 

La cephalee est une plainte frequente des patients qui consultent en ophtalmologie. Quand la dou- 
leur s'etend a l'orbite, il est legitime de penser que l'ceil peut en etre la cause. Souvent, le patient 
craint, sans l'exprimer, d' avoir une tumeur cerebrale. 

L'historique (tableau 12-1) est l'element le plus important dans 1'evaluation d'une cephalee, 
car l'examen oculaire est normal dans la grande majorite des cas. 

En plus d'un examen ophtalmologique complet, l'examen clinique doit etre systematique et 
mesurer la pression arterielle, le pouls, rechercher des signes meninges (raideur de nuque), repe- 
rer les points douloureux; les fonctions des nerfs craniens et les fonctions motrices doivent etre 
testees. Toute plainte d'anomalie visuelle demande que soit effectue rapidement un examen du 
champ visuel. 

En 1988, l'lnternational Headache Society (Societe internationale des cephalees) a publie une 
classification des cephalees qui comprend les cephalees primaires (migraines, cephalees de tension 
et algies vasculaires) et les cephalees secondaires (cephalees resultant d'une autre cause). En 2004, 
cette classification a ete revisee pour incorporer des concepts plus recents concernant les cepha- 
lees primaires et inclure une nouvelle categorie, la migraine chronique , qui concerne les patients 
presentant une migraine plus de 15 jours par mois. 

Headache Classification Subcommittee of the International Headache Society. The International 
Classification of Headache Disorders. 2nd edition. Cephalalgia. 2004; 24(suppl 1) : 9-160. 


Tableau 12-1 Elements cliniques importants dans I'interrogatoire d'un patient 
cephalalgique 

Nature de la cephalee (intensite, pulsatile ou non, en etau) 

Horaire de la cephalee (maximale le matin ou plus tard dans la journee, insomniante) 
Topographie de la cephalee (uni- ou bilaterale, localisee ou diffuse) 

Phenomenes associes (scotome scintillant, photopsies, nausees ou vomissements, vertiges, 
ptosis, larmoiement, paresthesies, faiblesse musculaire) 

Elements declenchants ou soulageants (position couchee, procubitus, toux, aliments) 
Caracteres generaux (date de debut, periodicite, modification recente) 

Antecedents familiaux de cephalees 
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Certains elements cliniques demandent que soient realisees une imagerie et des explorations 
complementaires : 

• la survenue brutale dune cephalee severe ; 

• la modification inexpliquee des caracteres dune cephalee ; 

• une cephalee ne repondant pas aux traitements habituels ; 

• les cephalees augmentees par l'exercice physique ou les changements de position ; 

• les cephalees d'apparition recente apres 50 ans ; 

• les cephalees recentes chez un patient atteint d'un cancer ou d immunosuppression ; 

• les cephalees accompagnees de signes ou de symptomes neurologiques focaux (incluant 
l'oedeme papillaire et l'hemianopsie laterale homonyme) ; 

• les cephalees survenant dans un contexte de fievre, de raideur de nuque ou de modification 
du comportement. 

Medina LS, D'Souza B, Vasconcellos E. Adults and children with headache : evidence-based 
diagnostic evaluation. Neuroimaging Clin N Am. 2003 ; 13(2) : 225-235. 

Chez les patients de plus de 50 ans avec des cephalees d'apparition recente, il faut eliminer 
une arterite gigantocellulaire (arterite temporale). Les autres symptomes de cette maladie sont : la 
claudication de la machoire, une fievre, une perte de poids, une hyperesthesie du cuir chevelu, des 
polymyalgies, une fatigue et des signes visuels. Un dosage de la vitesse de sedimentation et de la 
proteine C reactive est indispensable dans l'exploration de ces patients, mais une vitesse de sedi- 
mentation normale n'exclut pas le diagnostic (voir chapitre 14). L'existence dune hypersensibilite 
au niveau de l'artere temporale (particulierement si l'artere est elargie ou nodulaire) peut majorer 
la suspicion clinique. 

Les cephalees en rapport avec une augmentation de la pression intracranienne , que celle-ci soit 
secondaire a un processus intracranien ou qu'il s'agisse dune hypertension intracranienne idiopa- 
thique, sont typiquement diffuses, constantes et plus marquees le matin. Elies sont egalement majo- 
rees par les mouvements de la tete, le fait de se pencher vers l'avant et par les manoeuvres de Valsalva 
comme la toux et l'hyperpression. Des vomissements peuvent survenir meme sans nausee. D'autres 
signes focaux non localisateurs comme une paralysie du VI ou un oedeme papillaire peuvent etre 
presents. Les cephalees insomniantes ont plus frequemment une signification pathologique. 

Une cephalee severe et de survenue brutale avec une raideur de la nuque, une modification du 
comportement ou des signes neurologiques focaux est en faveur dune hemorragie intracranienne. 
Dans ces cas, un examen de neuro-imagerie doit etre realise en urgence. Une cephalee secondaire 
a une meningite peut etre chronique et sans deficit neurologique. Une raideur de la nuque, une 
douleur a la flexion, une cephalee posterieure, une douleur lors des mouvements oculaires et une 
photophobie peuvent traduire une inflammation meningee. 

Diamond ML, Solomon GD, eds. Diamond and Dalessio 's The Practicing Physician 's Approach to 
Headache. 6th ed. Philadelphia : Saunders; 1999. 

Silberstein SD, Lipton RB, Dodick DW, eds. Wolff's Headache and Other Head Pain. 8th ed. 

New York : Oxford University Press ; 2007. 


Migraine et cephalees de tension 

La migraine est une affection qui se traduit par des acces repetes de cephalees. Plus frequente chez 
la femme que chez l'homme, elle est extremement commune et peut etre la cause de nombreux 
episodes de maux de la tete. II existe souvent un contexte familial et le patient peut rapporter des 
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episodes dans l'enfance. Le debut survient habituellement a la puberte ou chez l'adulte jeune et 
les cephalees peuvent diminuer apres la menopause. II peut y avoir des variations en fonction du 
contexte hormonal. Le caractere unilateral, pulsatile, l'association a des nausees ou des vomisse- 
ments, l'existence dune photophobie et l'aggravation avec l'exercice physique sont des elements en 
faveur du diagnostic de migraine. Celle-ci peut etre exacerbee par le cycle menstruel, la grossesse, 
la faim, le stress, certains aliments (chocolat, vin, etc.) et le manque de sommeil. 

Spector RH. Migraine. Focal Points : Clinical Modules for Ophthalmologists. San Francisco : 

American Academy of Ophthalmology; 2000, module 1. 

Migraine avec aura 

Auparavant nommee migraine classique , la migraine avec aura (30 % des migraines) est annoncee 
par des symptomes neurologiques qui sont habituellement visuels. Le tableau s'installe progressi- 
vement avec des phenomenes positifs qui sont souvent mouvants. Les classiques fortifications com- 
mencent avec un petit scotome pres du point de fixation qui setend progressivement (fig. 12-1). 
Le scotome est borde par une image en zigzag, brillante, coloree ou argentee qui se deplace vers 
la peripherie et ensuite se fragmente. Une perte visuelle peut survenir (voir chapitre 5), le plus 
souvent hemianopsique mais volontiers perpue par le patient comme monoculaire (dans l'oeil 
homolateral a l'hemianopsie). Laura dure habituellement moins de 45 minutes et est typiquement 
suivie par une hemicranie pulsatile controlaterale. La plupart des patients rapportent des nausees, 
une photophobie et une phonophobie associee. Lorsque les crises ne sont pas traitees, elles durent 
habituellement de 4 a 72 heures. 



Figure 12-1 Aura visuelle migraineuse. L'aura demarre habituellement en peripherie du champ 
visuel, progresse vers le centre et s'efface en ordre inverse. L'horaire en bas a droite de cha- 
que image represente les minutes ecoulees depuis le debut de l'aura. (Remerciements au Dr Rod 
Foroozan.) 
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La migraine de type basilaire (auparavant classee comme migraine compliquee ) est consideree 
comme etant le resultat dune ischemie transitoire dans le territoire du tronc basilaire et peut etre 
accompagnee par une baisse visuelle bilaterale, une diplopie, des vertiges, une dysarthrie, une 
ataxie et une perte de connaissance. 

Les etudes concernant la physiopathologie de la migraine ont mis en evidence un dysfonc- 
tionnement primaire touchant les neurones afferents sensitifs du nerf trijumeau et ont souligne des 
facteurs genetiques avec une incidence familiale significative (la migraine hemiplegique familiale, 
une forme rare, autosomique dominante, de migraine a ete reliee au chromosome 19). L' activation 
du noyau caudal trigeminal serait la cause du relargage de chemokines vasoactives au niveau des 
terminaisons perivasculaires du nerf trijumeau. On pense que ces neuropeptides causent une dila- 
tation des arteres piales, augmentent la permeabilite vasculaire et induisent une reponse inflam- 
matoire qui active les afferences du trijumeau au niveau des parois des vaisseaux sanguins. 

II a ete suggere que la migraine est une forme de canalopathie dans laquelle il existe une 
hyperexcitabilite neuronale. Ce mecanisme peut sous-tendre la depression corticale propagee 
dans la region occipitale qui est consideree comme etant responsable de l'aura visuelle et des 
changements au niveau des vaisseaux sanguins, ayant comme consequence la douleur et les 
autres symptomes de la migraine de type basilaire. Ces etudes ont egalement servi de base au 
developpement de la famille des triptans qui fonctionnent en inhibant le relargage de neuro- 
mediateurs vasoactifs. 

La migraine typique dure plusieurs heures. Dans la migraine de type basilaire, un deficit neu- 
rologique focal peut faire partie de l'aura, ou peut survenir avec la cephalee et alors persister. 
Ce deficit est habituellement transitoire, mais des deficits permanents relies a un infarctus intra- 
cranien peuvent survenir. 

Hupp SL, Kline LB, Corbett JJ. Visual disturbances of migraine. Surv Ophthalmol. 1989 ; 33(4) : 

221-236. 

Migraine sans aura 

Autrefois appelee migraine commune , la migraine sans aura (65 % des migraines) ne comporte 
aucun symptome neurologique avant la cephalee. Celle-ci peut etre globale, pas strictement unila- 
teral, et peut durer de plusieurs heures a plusieurs jours. La distinction entre ce type de cephalees 
et les cephalees de tension communes est souvent assez difficile (voir plus loin dans ce chapitre). 

Aura migraineuse sans cephalee 

Certains patients peuvent rapporter une symptomatologie visuelle a type d'aura migraineuse sans 
aucune cephalee associee. La survenue de symptomes visuels de migraine sans cephalee ( migraine 
sans cephalee, 5 % des migraines) doit etre differenciee d'un accident ischemique transitoire (AIT). 
Les equivalents migraineux visuels comprennent des scotomes scintillants, une hemianopsie 
homonyme transitoire sans phenomene visuel positif, une constriction peripherique du champ 
visuel progressant vers une vision tunnellaire ou une perte visuelle complete, une perte visuelle 
monoculaire transitoire et une diplopie transitoire (habituellement verticale et accompagnee 
d' autres symptomes neurologiques). Les symptomes durent classiquement moins de 60 minutes et 
tendent a s installer puis diminuer progressivement au cours du temps. Une histoire familiale ou 
personnelle de migraine avec aura est utile au diagnostic, comme Test la description du deficit. Le 
scotome scintillant classique avec des lignes de fortification est en faveur de la migraine. Un deficit 
residuel du champ visuel peut suggerer un autre processus sous-jacent, comme une anomalie vas- 
culaire cerebrale ou une malformation vasculaire. 
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Souvent attribue a la migraine, le vasospasme peut de faqon moins frequente affecter seu- 
lement un oeil (parfois considere comme une migraine retinienne), entrainant une perte visuelle 
monoculaire. Un retrecissement transitoire des arterioles retiniennes peut etre vu pendant les epi- 
sodes symptomatiques chez certains patients. 

Winterkorn JM, Kupersmith MJ, Wirtschafter JD, Forman S. Brief report : treatment of vasospas- 
tic amaurosis fugax with calcium-channel blockers. N Engl J Med. 1993 ; 329(6) : 396-398. 

Evaluation d'un patient migraineux 

Si le patient a une histoire typique de migraine et un examen neurologique et ophtalmologique 
normal, la probability que les examens neuroradiologiques retrouvent une anomalie intracra- 
nienne est tres faible. Une histoire d'hemicranie a bascule suggere une etiologie benigne, mais la 
majorite des patients avec des cephalees qui surviennent toujours du meme cote ont egalement 
tres probablement une migraine. Parfois, un processus occupant ou une large malformation vas- 
culaire est revele(e) par des symptomes typiques de migraine (fig. 12-2; voir aussi chapitre 
14). Dans ces cas, cependant, il existe souvent des deficits residuels du champ visuel. Ceci souligne 
l'importance de tester le champ visuel dans 1'evaluation d'un patient avec une probable migraine. 
II est prudent d'adresser les patients avec des cephalees suspectes a un neurologue. Les elements 
suivants peuvent demander une evaluation supplementaire chez des patients consideres comme 
migraineux : 

• la cephalee oil l'aura survient toujours du meme cote ; 

• la cephalee precede l'aura ; 

• un deficit neurologique incluant un deficit du champ visuel persiste apres resolution de 
l'aura; 

• l'aura comporte des elements atypiques (plus d'une aura par jour, absence de marche 
migraineuse ou de modification de l'aura). 



Figure 12-2 Malformation arterioveineuse occipitale. A. IRM axiale ponderee enT2 montrant une 
masse hypo-intense irreguliere [fleche) qui evoque une lesion vasculaire au niveau du lobe occipi- 
tal. B. L'angiographie en vue sagittale confirme que la lesion est une malformation arterioveineuse 
[fleche). (Remerciements au Dr Rod Foroozan.) 
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Silberstein SD. Practice parameter : evidence-based guidelines for migraine headache (an evi- 
dence-based review) : report of the Quality Standards Subcommittee of the American Academy 
of Neurology. Neurology. 2000; 55(6) : 754-762. 

US Headache Consortium. Evidence-based guidelines in the primary care setting : neuroimaging 
in patients with nonacute headache. Available at : www.aan.com. Accessed 5 February 2008. 

Cephalees de tension 

Les cephalees de tension sont des cephalees chroniques decrites comme un etau, habituellement 
augmentees en fin de journee et souvent declenchees par le stress. La physiopathologie specifique 
et le traitement des cephalees de tension sont peu clairs. Celles-ci peuvent etre associes a une 
depression. 

Traitement de la migraine et des cephalees de tension 

Le type de la cephalee et les besoins du patient doivent guider le traitement. Certains demandent 
settlement a etre rassures quant a l'absence de probleme cerebral grave. II est necessaire d'elimi- 
ner autant que possible les facteurs declenchants ou contributifs. Des aliments provoquent des 
cephalees chez certains patients et doivent etre evites (chocolat, nitrates, glutamate monosodique 
[additif alimentaire] , fromage vieux, cafeine, vin rouge et autres alcools, aspartame, noisettes et 
coquillages). Le role des estrogenes et de la contraception orale est incertain, mais une relation 
temporelle entre l'initiation d'un traitement hormonal et l'apparition de symptomes migraineux 
doit faire interrompre le traitement hormonal. 

D'autres facteurs de declenchement environnementaux incluent : le stress, mais aussi le repos 
apres le stress (par exemple apres un examen, le premier jour des vacances, les week-ends), les 
changements dans les horaires de sommeil, la fumee, certains parfums et l'exercice physique. 

Le traitement de la migraine peut etre divise en traitement de la crise et traitement de fond. 
En ce qui concerne le traitement de la crise , plusieurs agents peuvent etre utilises, dont la dihydro- 
ergotamine, les agents serotoninergiques, les anti-inflammatoires non steroidiens (AINS) et 
d'autres preparations combinees comprenant de la cafeine (la prise chronique de cafeine aggrave 
cependant les cephalees). Un agent antiemetique peut egalement etre necessaire. Les triptans, qui 
sont des agonistes des recepteurs 5-HTl B/1D a la serotonine, sont disponibles sous differentes for- 
mes (orale, injectable, spray nasal). Ils sont utilises pour diminuer l'intensite de la crise migrai- 
neuse, mais peuvent etre contre-indiques chez les patients avec des migraines de type basilaire. Ces 
substances ne doivent pas etre utilisees chez les patients porteurs dune coronaropathie connue 
ou suspecte, car ils peuvent de fa^on tres rare provoquer un infarctus du myocarde (le traitement 
*NdT de premiere intention de la crise fait actuellement appel aux AINS puis aux triptans en cas d'echec des 
premiers*'). Le topiramate, un agoniste du y-aminobutyrate (GABA), est un antiepileptique de plus 
en plus utilise chez les patients migraineux. Les injections pericraniennes de toxine botulique ont 
montre une certaine efficacite pour certains patients. 

Le traitement symptomatique a cependant des limites, et l'utilisation massive et trop frequente 
d'antalgiques peut aboutir a des cephalees par abus medicamenteux. Les patients migraineux qui 
utilisent de fa^on excessive des analgesiques peuvent developper une cephalee permanente qui 
sera supprimee seulement par l'utilisation continue d'un traitement antidouleur. II est done neces- 
saire de faire l'historique des traitements pris et en cours chez un patient souffrant de cephalees 
Les cephalees par abus d'antalgiques demandent l'arret des traitements, et l'hospitalisation peut 
etre necessaire. 

Goadsby PJ. Recent advances in the diagnosis and management of migraine. BMJ. 2006; 

332(7532) : 25-29. 
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Goadsby PJ, Lipton RB, Ferrari MD. Migraine — current understanding and treatment. N Engl J 
Med. 2002 ; 346 ( 4 ) : 257 - 270 . 

Le traitement de fond preventif est indique si les cephalees alterent les conditions de vie. Les 
[3-bloquants, les inhibiteurs calciques, les antidepresseurs tricycliques, les inhibiteurs selectifs 
de la recapture de la serotonine, le valproate de sodium et le topiramate peuvent etre utilises, de 
meme que les AINS si leur capacite de causer des cephalees par abus d'antalgiques est gardee en 
memoire. 

Les cephalees de tension repondent plus volontiers aux traitements par antidepresseurs tri- 
cycliques et aux AINS, bien que le taux de succes ne soit pas aussi eleve que dans la migraine. Les 
formes variees de biofeedback peuvent etre utiles. 

Cephalees trigemino-autonomiques 

Les cephalees trigemino-autonomiques comprennent l'algie vasculaire de la face, l'hemicranie 
paroxystique et les attaques de cephalees de courte duree avec douleur nevralgique, injection 
conjonctivale et larmoiement ( short-lasting unilateral neuralgiform headache with conjunctival 
injection and tearing [SUNCT]). Ce sont des cephalees primaires caracterisees par une cephalee 
unilaterale qui s'accompagne de signes vegetatifs homolateraux. 

L'algie vasculaire de la face (AVF) survient plus frequemment chez 1'homme entre 30 et 40 ans 
et est typiquement declenchee par l'usage d'alcool. Elle est caracterisee par des crises de douleurs 
atroces, unilaterales, retro-oculaires dans le territoire du nerf ophtalmique de Willis (V ). Les 
symptomes associes incluent un larmoiement unilateral, une injection conjonctivale, une rhinor- 
rhee et un syndrome de Claude Bernard-Horner postganglionnaire. La douleur peut reveiller les 
patients et les faire deambuler dans un etat d'agitation, plutot que de retourner se coucher. Elle 
dure habituellement moins de 2 heures. Les cephalees surviennent par periode sur des jours ou 
des semaines, puis cessent pour des mois ou des annees, suggerant le role de 1'hypothalamus dans 
la physiopathologie de l'AVF. Cette derniere peut etre difficile a traiter. La cephalee peut repon- 
dre a l'oxygene (12 1/min pendant 15 minutes*), au sumatriptan sous-cutane, au methysergide *NdT 
(Desernil*; n'est pratiquement plus utilise car contre- indique avec le sumatriptan*), ou a la dyhy- *NdT 
droergotamine. Une corticotherapie par prednisone orale pendant 10 a 14 jours a dose degressive 
est souvent efficace pour faire cesser le cycle douloureux (mais risque d'effet rebond a l'arret du *NdT 
traitement*). Le verapamil (Isoptine*) est utilise comme traitement de fond. 

L'hemicranie paroxystique est caracterisee par des episodes douloureux, courts et severes, 
associes a des signes autonomiques qui surviennent plusieurs fois par jour. La cephalee dure 
habituellement entre 2 et 30 minutes, mais peut continuer pendant plusieurs heures. L'efficacite 
de 1' indomethacine sur la cephalee aide a distinguer cette entite des autres cephalees trigemino- 
autonomiques. 

Le SUNCT est caracterise par une douleur unilaterale orbitaire ou temporale d'intensite 
severe, decrite comme des coups de poignard ou des sensations electriques. La cephalee survient 
habituellement plus de 20 fois par jour, dure de 5 a 240 secondes et est souvent associee a une 
injection conjonctivale et un larmoiement. 

Douleurs en pic de glace ( icepick ) et cephalee idiopathique en coup de poignard 

Des episodes de douleur breve, aigue, en coup d'aiguille surviennent plus communement chez les 
patients migraineux que chez les patients presentant d'autres types de cephalees. Les patients ayant 
des algies vasculaires de la face ont egalement une incidence elevee de cephalees idiopathiques en 
coup de poignard, localisees typiquement dans la meme zone que la douleur de l'algie vasculaire. 

La localisation la plus commune est au niveau du territoire du V (ophtalmique de Willis) : la zone 
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parietale de l'orbite et la tempe. La douleur dure moins dune seconde ou peut survenir comme une 
serie de coups de poignard. Une variante de cette entite, 1 e jabs and jolts syndrome (NdT : non tra- 
duisible), consiste en des douleurs en coups de couteau qui durent moins dune minute. La cepha- 
lee en coup de poignard idiopathique repond souvent a Tindomethacine, et letat de beaucoup de 
patients s'ameliore avec des agents antimigraineux prophylactiques. 

Encephalopathie hereditaire avec cephalees migraineuses 

Le syndrome MELAS ( mitochondrial encephalopathy, lactic acidosis and strokelike episodes ; syn- 
drome associant une encephalopathie mitochondriale, une acidose lactique et des episodes sem- 
blables a un accident vasculaire cerebral) est une cytopathie mitochondriale qui survient chez 
l'enfant et l'adulte jeune. Les symptomes (cephalees, nausees, vomissements, hemianopsie transi- 
toire et hemiparesie) peuvent evoquer des cephalees migraineuses, mais il existe des deficits neu- 
rologiques permanents avec une degenerescence corticale spongiforme. Le taux des lactates est 
eleve dans le serum et le liquide cerebrospinal, et des hypersignaux T2 anormaux peuvent etre 
visibles sur l'IRM au niveau des lobes temporal, parietal et occipital. La mutation peut etre retrou- 
vee au niveau de l'ADN mitochondrial. 

Une cephalee d'allure migraineuse peut etre inaugurale dans le syndrome CADASIL ( cerebral 
autosomal dominant arteriopathy with subcortical infarcts and leukoencephalopathy ; arteriopathie 
cerebrale autosomique dominante avec infarctus sous-corticaux et leuco-encephalopathie), une 
arteriolopathie de transmission autosomique dominante qui est associee a une mutation du gene 
NOTCH3 situe sur le chromosome 19. Les cephalees surviennent chez 30 a 40 % des patients avec 
un CADASIL et demarrent souvent plus tardivement dans la vie que la migraine typique. Des 
accidents ischemiques lacunaires recidivants avec des deficits neurologiques et un declin cognitif 
sont quasi constants au bout dune vingtaine d'annees. Une leuco-encephalopathie, etendue en 
particulier au niveau des lobes frontal et temporal, est visible sur l'IRM. 

Bousser M-G, Biousse V. Small vessel vasculopathies affecting the central nervous system. 

J Neuroophthalmol. 004; 24(1) : 56-61. 


Causes oculaires et orbitaires de douleur 

Une grande partie de la population pense, a tort, que les « contraintes » oculaires en rapport avec les 
erreurs refractives et le strabisme sont une cause frequente de douleurs oculaires et de cephalees. 
Bien que la correction adequate des anomalies refractives ainsi qu'une bonne prise en charge du 
strabisme soient necessaires, et qu'elles puissent parfois ameliorer la gene, les douleurs oculaires ou 
orbitaires ont de nombreuses autres causes plus severes. L'oeil est innerve par de multiples fibres 
nerveuses sensitives (voir chapitre 1), et un phenomene inflammatoire, ischemique et meme tumo- 
ral oculaire et/ou orbitaire peut entrainer une douleur. Les veritables causes ophtalmologiques de 
douleur oculaire sont les yeux secs, les keratites, les glaucomes par fermeture de Tangle et Tinflam- 
mation intraoculaire. Ces affections sont en general diagnostiquees lors de Texamen a la lampe a 
fente de la cornee, du segment anterieur, et du vitre anterieur. Une keratoconjunctivite seche ou 
un oeil sec sont une cause tres frequente d'inconfort oculaire. Exacerbes par les taches visuelles 
qui diminuent la frequence du clignement, en particulier le travail sur ordinateur, ils ont de nom- 
breuses causes et resultent d'affections qui diminuent la production de larmes ou augmentent leur 
evaporation. La keratoconjonctivite seche est un des elements caracteristiques du syndrome auto- 
immun de Sjogren. La mise en evidence par un test a la fluoresceine ou au rose bengale d'un temps 
de rupture anormal du film lacrymal ou dune diminution du test de Schirmer peut aider a confir- 
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mer le diagnostic d'oeil sec. Une douleur au reveil peut etre en rapport avec une erosion corneenne 
recidivante. Un glaucome par fermeture de Tangle peut etre confirme par une mesure de la pres- 
sion intraoculaire et une gonioscopie. L'examen du segment posterieur a Tophtalmoscope indirect 
ou a la lampe a fente peut mettre en evidence une inflammation retinienne ou choroidienne, ou 
une sclerite posterieure. La sclerite est habituellement accompagnee dune douleur oculaire. Les 
causes de douleur oculaire sont abordees plus en detail dans la Section 7 du BCSC, Orbit, Eyelids, 
and Lacrimal System ( Orbite , paupieres et systeme lacrymal ); la Section 8, External Disease and 
Cornea ( Pathologie de la surface oculaire et de la cornee ; et la Section 9, Intraocular Inflammation 
and Uveitis ( Inflammation intraoculaire et uveite). 

L' inflammation orbitaire idiopathique est en general responsable dune douleur oculaire severe 
ou dune douleur majoree par les mouvements des yeux accompagnee de fa^on variable d' anoma- 
lies oculomotrices, d'un oedeme palpebral et dune exophtalmie (voir la Section 7 du BCSC, Orbit, 
Eyelids, and Lacrimal System [Orbite, paupieres et systeme lacrymal]). Une douleur periorbitaire 
peut etre la manifestation initiale dune inflammation du sinus caverneux ( syndrome de Tolosa- 
Hunt). Une douleur lors des mouvements oculaires accompagne habituellement la nevrite optique 
(voir chapitre 4), et est souvent associee a une baisse d'acuite visuelle, des anomalies du champ 
visuel et un deficit pupillaire afferent relatif. 

Fazzone HE, Lefton DR, Kupersmith MJ. Optic neuritis : correlation of pain and magnetic reso- 
nance imaging. Ophthalmology. 2003; 110(8) : 1646-1649. 

Les tumeurs a croissance rapide au niveau de Torbite, de Tapex orbitaire et du sinus caver- 
neux peuvent egalement etre responsables dune douleur oculaire. Dans ces cas, il existe en general 
d'autres signes comme un deficit du champ visuel, une exophtalmie, une douleur ou une resistance 
a la pression du globe, un deficit pupillaire afferent relatif ou une anomalie de la papille. 

Harooni H, Golnik KC, Geddie B, Eggenberger ER, Lee AG. Diagnostic yield for neuroimaging in 
patients with unilateral eye or facial pain. Can / Ophthalmol. 2005; 40(6) : 759-763. 

Levin LA, Lessell S. Pain : a neuro-ophthalmic perspective. Arch Ophthalmol. 2003; 121(11) : 1633. 

De plus, une douleur perioculaire peut etre en rapport avec un phenomene douloureux facial 
plus diffus, aborde plus loin. 

Photophobie 

La photophobie est le plus souvent la consequence dune inflammation intraoculaire comme une 
keratite, une uveite (en particulier une uveite anterieure) et, moins souvent, une chorioretinite. La 
photophobie peut egalement etre la consequence dune irritation meningee (meningite et hemor- 
ragie sous-arachnoidienne) et dune migraine. 


Douleurs faciales 

Les douleurs secondaires a une ischemie, comme dans le cas dune dissection carotidienne ou 
dune paralysie microvasculaire d'un nerf cranien, sont souvent localisees autour de l'oeil homo- 
lateral. Le plus souvent, la douleur perioculaire est la manifestation dune cephalee. La nevralgie 
occipitale produit une douleur et une sensibilite au niveau du grand nerf occipital qui irradie vers 
la zone oculaire homolaterale. 

Les patients peuvent attribuer une douleur faciale localisee a leur ceil. Les sources habituelles 
de douleur faciale sont les anomalies dentaires et sinusiennes. Les autres syndromes comprenant 
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une douleur faciale sont la nevralgie du trijumeau, la nevralgie du glossopharyngien, le syndrome 
de l'articulation temporomandibulaire, la carotidynie (douleur au niveau de la carotide) et la 
nevralgie zosterienne. La survenue dune douleur faciale chez un patient age souleve la possibilite 
dune arterite gigantocellulaire. Une douleur faciale est parfois le signe d'un carcinome nasopha- 
rynge ou d'un carcinome metastatique touchant le nerf trijumeau ou la dure-mere a la base du 
crane. Chez certains patients avec des douleurs faciales permanentes profondes et invalidantes, 
aucune etiologie ne peut etre identifiee (elles sont parfois designees comme des douleurs faciales 
atypiques). Le traitement peut etre difficile et fait habituellement appel a une association d'antico- 
mitiaux et d'antidepresseurs. 

Nevralgie du trijumeau 

La nevralgie du trijumeau, egalement connue sous le nom de tic douloureux , survient habituelle- 
ment chez des patients d'age moyen ou plus tardivement. Elle est le plus souvent causee (80 a 90 
% des cas) par une compression vasculaire du nerf cranien V, bien que quelques cas de nevralgie 
du trijumeau en rapport avec une sclerose en plaques ou une masse de la fosse posterieure aient 
ete rapportes. La douleur est pratiquement toujours unilaterale (95 %) et touche habituellement 
les branches maxillaire ou mandibulaire du trijumeau, survenant rarement (moins de 5 %) au 
niveau de 1'ophtalmique de Willis (V ). La mastication, le brassage des dents ou un vent froid peut 
declencher une douleur paroxystique a types de brulure, de decharge electrique ou de coup de 
poignard, qui dure de quelques secondes a quelques minutes. II peut exister des periodes de remis- 
sion. La sensibilite de la face dans le territoire atteint doit etre normale lors de l'examen en dehors 
dune periode de crise ; toute anomalie souleve la possibilite dune etiologie neoplasique. Tous les 
patients doivent avoir une neuro-imagerie de la fosse posterieure, de preference avec une IRM. 
Les options therapeutiques incluent 1'utilisation de la gabapentine (Neurontin®), de la pregabaline 
(Lyrica®), de la carbamazepine (Tegretol®), de la phenytoine, du baclofene, du clonazepam et de 
l'acide valpro'ique; la destruction selective partielle de la voie trigeminee; ou la decompression 
*NdT chirurgicale du trijumeau (en cas de conflit vasculonerveux*) au niveau de la fosse posterieure. 

Nevralgie du glossopharyngien 

Dans la nevralgie du glossopharyngien, une douleur paroxystique unilaterale survient dans la 
region du larynx, de la langue, de la fosse amygdalienne et de l'oreille. II peut exister un enrouement 
et une toux. La douleur peut etre declenchee par la deglutition et une saveur piquante. Elle est traitee 
avec les memes therapeutiques que celles utilisees pour la nevralgie du trijumeau et peut egalement 
etre amelioree par une decompression microvasculaire. La carotydinie fait reference a une douleur 
localisee au niveau de la carotide cervicale et est habituellement une douleur du cou qui irradie au 
niveau de la face homolaterale et de l'oreille. Une dissection carotidienne doit etre exclue. 

Nevralgie occipitale 

Des douleurs nevralgiques paroxystiques en coup de poignard dans le territoire du grand ou du 
petit nerf occipital peuvent etre confondues avec d'autres causes de cephalees et de douleurs facia- 
les. La douleur peut etre declenchee par la pression au niveau du nerf causal. L'injection d'agents 
anesthesiques locaux supprime la douleur et est utile pour confirmer le diagnostic. 

Anomalies de l'articulation temporomandibulaire 

Une douleur au niveau de la zone temporomandibulaire peut venir soit de l'articulation, soit du 
muscle. La majoration de la douleur par la mastication ou la parole suggere une atteinte de l'arti- 
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culation. Un die ou un bruit avec une limitation de l'ouverture de la bouche peut etre present. Une 
douleur resultant dune anomalie musculaire est plus difficile a diagnostiquer, car elle peut etre 
situee au niveau de l'oreille, de la zone preauriculaire ou du cou. Une douleur ou une claudication 
de la machoire chez un patient age peut etre le symptome precoce dune arterite gigantocellulaire. 

Dissection carotidienne 

La dissection carotidienne est souvent responsable dune douleur localisee au niveau de la face 
(voir chapitre 14). Elle est frequemment accompagnee d'un dysfonctionnement sympathique 
(syndrome de Claude Bernard-Horner) du a l'atteinte des fibres sympathiques au niveau de la 
paroi de la carotide interne (voir chapitre 10, fig. 10-4). 

Zona ophtalmique 

Lorsque le zona atteint les dermatomes trigemines, la douleur peut survenir au niveau de la zone 
touchee plusieurs jours avant leruption vesiculaire (fig. 12-3). La douleur est decrite comme lan- 
cinante avec une sensation de brulure. Parfois, aucune vesicule n'est apparente. A la phase aigue, 
la douleur peut etre majoree par une inflammation oculaire concomitante (vue a la lampe a fente). 
La douleur peut persister longtemps apres la fin de 1'infection aigue ( nevralgie postherpetique) et 
peut etre extremement invalidante et difficile a traiter. La pregabaline (Lyrica®), la gabapentine 
(Neurontin®), les antidepresseurs tricycliques et les patches de lidocaine topique a 5 % peuvent etre 
efficaces chez certains patients. II est evident que le traitement aigu par des antiviraux diminue le 
risque de nevralgie postherpetique severe. Une vaccination contre le zona peut etre efficace pour 
diminuer la morbidite des nevralgies postherpetiques. 

Pavan-Langston D. Herpes zoster : antivirals and pain management. Ophthalmology. 2008 ; 

115(2 Suppl) : S13-S20. 

Tumeurs 

Une douleur associee a une faiblesse faciale evoque la possibility dune atteinte du nerf trijumeau 
par un processus neoplasique qui touche le nerf dans la zone du sinus caverneux et du cavum de 
Meckel. Les meningiomes touchant la region parasellaire ne sont en general pas responsables de 
douleur. Les tumeurs a croissance rapide, comme les tumeurs indifferenciees malignes agressives, 
peuvent produire une douleur chez un grand nombre de patients. Les tumeurs cutanees faciales, 
dont le traitement est souvent oublie par les patients car elles sont survenues de nombreuses annees 
auparavant, peuvent etre associees a une invasion perineurale et causer une douleur progressive, 
une faiblesse et des paralysies multiples des nerfs craniens. 



Figure 12-3 Zona ophtalmique. Cette femme 
de 63 ans a developpe une douleur du scalp 
gauche et une eruption dans le territoire du V, 
gauche. (Remerciements au Dr Rod Foroozan.) 
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Neuropathie mentonniere 

Une autre forme de douleur faciale associee a un engourdissement est le syndrome de neuropathie 
mentonniere ( numb chin syndrome) qui est le plus souvent secondaire a un processus inflamma- 
toire ou tumoral. La sarcoidose a ete associee a la neuropathie mentonniere douloureuse. Les causes 
tumorales les plus frequentes sont le lymphome et les metastases de cancer du sein. Les causes plus 
rares incluent 1'osteosarcome, le fibrosarcome, le plastocytome, les metastases de cancer du pou- 
mon et de la prostate, les collagenoses, les traumatismes, les periodontites et la drepanocytose. 


CHAPITRE 13 

Troubles visuels anorganiques 


Les plaintes visuelles sans support physiologique ou organique sont appelees anorganiques (ou 
non organiques). On peut les classer en quatre categories qui sont les anomalies : 

• de la voie visuelle afferente (acuite, champ visuel) ; 

• de la motilite et de l'alignement oculaire ; 

• des pupilles et de l'accommodation ; 

• de la position et de la fonction des paupieres. 

Les patients qui ont des problemes ophtalmologiques sans cause organique discernable posent 
un probleme diagnostique important. La simulation est l'invention ou la majoration de symptomes 
dans le but d'obtenir une compensation monetaire ou la reconnaissance d'un handicap. Un benefice 
secondaire d'ordre psychologique est souvent la base principale du syndrome de Munchausen, dans 
lequel les patients s'infligent intentionnellement un dommage physique. L 'hysterie est l'expression 
inconsciente de signes ou de symptomes non organiques ; les patients hysteriques sont souvent 
indifferents a leurs symptomes («la belle indifference »)• La simulation ne peut pas toujours etre 
differenciee clairement de 1'hysterie, et les termes fonctionnels, non physiologiques et anorganiques 
sont utilises pour faire reference a l'ensemble de ces affections. Tous les types de patients sont 
evalues avec les memes techniques, destinees a valider la realite des symptomes. II est essentiel de 
se souvenir que beaucoup de patients avec des anomalies organiques peuvent aussi superposer un 
comportement non organique ou peuvent exagerer les anomalies visuelles organiques (majoration 
anorganique). La mise en evidence dune majoration a partir dune pathologie organique est une 
tache longue et difficile pour le clinicien. Ce chapitre aborde les moyens les plus souvent utilises 
en clinique pour evaluer et identifier les baisses visuelles anorganiques. 

Dans l'identiflcation d'un desordre anorganique, la premiere necessity pour l'examinateur est 
d'etre suspicieux. Lors de l'interrogatoire, l'attention du clinicien est souvent attiree par la description 
de l'atteinte visuelle, qui ne recouvre pas la sequence habituelle d'un desordre connu, et le benefice 
potentiel secondaire peut alors devenir evident. Par exemple, une contusion oculaire banale ne doit 
pas causer une baisse visuelle importante et durable. Certains patients peuvent etre davantage concen- 
tres sur le litige ou la determination d'une incapacity que sur le diagnostic ou le traitement de leur 
plainte. D'autres, qui sont naifs, inquiets et desireux de convaincre de leur probleme visuel, tendent a 
faire une revue exhaustive de leurs symptomes et sont influen^ables au cours de l'interrogatoire. 

« Prendre en compte chaque element » doit etre le fil conducteur. Chaque element d'informa- 
tion concernant le patient, depuis le moment ou il prend son rendez-vous jusqu'a la fin de la visite, 
peut aider l'examen. Par exemple, dans un centre de neuro-ophtalmologie tertiaire, il a ete montre 
que les patients qui portent des lunettes de soleil lors de leur rendez-vous presentaient plus sou- 
vent une baisse visuelle anorganique. Pendant toute l'entrevue, l'examinateur doit en permanence 
observer le comportement general du patient et ses capacites visuelles. Peut-il correctement deam- 
buler dans la piece et s'asseoir sur une chaise ? Peut-il trouver et serrer la main que l'examinateur 
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lui presente silencieusement lors de son arrivee ? A-t-il un probleme pour realiser une tache non 
visuelle comme une signature ? Les meilleurs resultats sont toujours obtenus en evitant la confron- 
tation. L'histoire doit etre ecoutee et notee avec une attitude empathique. 

La suspicion augmente au fur et a mesure que l'examen ophtalmologique progresse et ne 
decouvre aucune anomalie objective pour corroborer les symptomes visuels subjectifs. L' element 
cle est la discordance entre les elements objectifs et subjectifs de l'examen. L'examinateur doit etre 
patient, constant et realiser habilement les tests afin que le patient ne soit pas conscient de son but : 
demontrer que la fonction est meilleure (en termes d'acuite, de champ visuel et de motilite ocu- 
laire) que ce qu'il declare. La notion de mauvaise orientation est importante. En d'autres termes, 
certaines techniques d'examen reposent sur le fait que le patient croit que 1'on est en train de tester 
de faqon standard sa fonction visuelle, alors qu'en realite l'examinateur est en train de confirmer 
l'existence d'un trouble anorganique en mettant en evidence une reponse non physiologique, une 
acuite ou une fonction visuelle qui s'est amelioree. 

Le diagnostic de probleme anorganique peut etre affirme lorsque le patient effectue un test 
qui ne devrait pas etre possible au regard des symptomes qu'il indique. D'autres tests peuvent 
suggerer que le patient ne coopere pas, mais ne prouvent pas un desordre anorganique. L'examen 
doit etre oriente en fonction des plaintes. Ses resultats (en particulier les reponses du patient a des 
stimulations variees) devraient etre enregistres. 

La portee et l'impact economique des atteintes ophtalmologiques anorganiques sont tous 
deux difficiles a mesurer. Les manifestations somatiques d'origine psychogene existent dans tous 
les champs de la medecine. Une etude a conclu qu'elles representaient au moins 10 % des consul- 
tations chez les medecins de famille. Actuellement, aucune donnee de ce type n'est disponible 
pour les plaintes visuelles. Au milieu des annees 1980, Keltner et al. ont estime que les incapacites 
frauduleuses coutaient au total 1 milliard de dollars par an pour le seul Etat de Californie, et ce sans 
inclure le cout des honoraires et des examens medicaux. Clairement, en extrapolant ces donnees, le 
cout pour la societe des perturbations ophtalmologiques anorganiques est enorme. 

Arnold AC. Nonorganic visual disorders. In : Albert DM, Jakobiec FA, eds. Principles and Practice 
of Ophthalmology. 2nd ed. Philadelphia : Saunders; 2000 : 4317-4324. 

Bengtzen R, Woodward M, Lynn MJ, Newman NJ, Biousse V. The “sunglasses sign” predicts 
nonorganic visual loss in Neuro-ophthalmologic practice. Neurology. 2008; 70(3) : 218-221. 

Keltner JL, May WN, Johnson CA, et al. The California syndrome. Functional visual complaints 
with potential economic impact. Ophthalmology. 1985; 92 : 427-435. 

Kline LB. Techniques for diagnosing functional visual loss. In : Parrish RK II, ed. The University of 
Miami Bascom Palmer Eye Institute Atlas of Ophthalmology. Philadelphia : Current Medicine; 
2000:493-501. 

Miller NR. Neuro-ophthalmologic manifestations of nonorganic disease. In : Miller NR, Newman 
NJ, Biousse V, Kerrison JB, eds. Walsh and Hoyt's Clinical Neuro-ophthalmology. 6th ed. 

Baltimore : Williams & Wilkins; 2005 : 1315-1334. 


Techniques d'examen 

De nombreuses techniques differentes sont utilisees pour examiner les patients avec des desordres 
anorganiques. Ces techniques sont reparties en quatre groupes, en fonction de la nature du desor- 
dre : touchant la voie visuelle afferente, la motilite et l'alignement oculaire, les pupilles et l'accom- 
modation, ou la position et la fonction des paupieres. 
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Atteinte de la voie visuelle afferente 

Lorsque la voie visuelle afferente est atteinte, les techniques d'examen dependent de la nature du 
trouble : baisse d'acuite visuelle (complete ou partielle, bilaterale ou monoculaire) ou trouble du 
champ visuel. 

Absence de perception lumineuse bilaterale 

Differents tests, visuels et non visuels, sont utilises lorsque le patient se plaint dune cecite complete 
bilaterale (absence de perception lumineuse). 

Taches non visuelles La mise en evidence indirecte dune composante anorganique a une plainte 
de cecite totale peut etre obtenue lorsque le patient est incapable de pratiquer des taches ne faisant 
pas appel a la vision. Parmi celles-ci figurent l'ecriture et le fait de reunir ses doigts avec les bras en 
extension, cette derniere tache etant proprioceptive. L'incapacite de les realiser de fa^on adequate 
ne prouve pas que le patient soit totalement « anorganique », mais doit alerter sur un probleme de 
cooperation, consciente ou inconsciente. 

Reaction pupillaire a la lumiere L'existence de reactions pupillaires normales suggere que les 
voies visuelles anterieures sont intactes. Cependant, elle ne prouve pas que la perte visuelle est 
anorganique ; il pourrait en effet s'agir dune atteinte bilaterale des voies visuelles anterieures ou 
des voies postgeniculees. Une reaction a la lumiere chez un patient qui dit ne rien voir etablit qu'il 
existe au moins un certain niveau d'influx afferent. 

Nystagmus optocinetique Traditionnellement, le test le plus facile a pratiquer chez un patient 
qui dit etre totalement aveugle est de faire tourner un tambour de nystagmus optocinetique devant 
lui. Lorsqu 'il fait cela, fexaminateur doit demander au patient ce qu'il voit. Si le patient dit qu'il ne 
voit rien alors que les yeux bougent avec le tambour, une composante non organique est prouvee. 
Il est cependant possible pour les simulateurs de diminuer au maximum voire d'abolir la reponse 
en regardant autour du tambour ou en focalisant en arriere. 

Test du miroir Bien qu'utilise moins frequemment (probablement parce qu'un grand miroir n'est 
pas disponible), le test du miroir est moins souvent negatif que le test utilisant un tambour de nys- 
tagmus optocinetique. Un grand miroir est bouge lentement d'un cote a l'autre devant le patient 
pendant que fexaminateur observe la position des yeux. Si le patient declare qu'il ne voit rien alors 
que les yeux bougent avec le miroir, une discordance subjective versus objective est mise en evidence 
(fig. 13-1). 

Simulation d'un choc Bien que principalement d'interet historique (et retrouve dans les manuels 
militaires pour detecter la simulation), ce test est congu pour obtenir une reaction de surprise. La 
chute de quelque chose ou un comportement inattendu peut mettre en evidence l'existence d'une 
fonction visuelle. 

Tests electrophysiologiques Les potentiels evoques visuels (PEV) jouent un role limite dans 
revaluation d'un possible desordre anorganique. Il existe des possibilites de faux positifs et de faux 
negatifs avec les PEV. Leurs resultats sont plutot utilises comme confirmation. Une augmenta- 
tion des latences peut suggerer une composante organique a la plainte du patient. Des PEV nor- 
maux chez un patient qui se presente avec une baisse visuelle severe, monoculaire ou binoculaire 
et un examen clinique normal sont compatibles avec le diagnostic d'un trouble visuel anorga- 
nique. Des PEV anormaux chez un patient avec un examen neuro-ophtalmologique normal ne 
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Figure 13-1 La rotation d'un miroir devant un patient qui declare qu'il est aveugle produit des 
deplacements du regard dans la direction de cette rotation. Ces mouvements oculaires demon- 
trent que le patient est capable de suivre son reflet. (Illustration de C.H. Wooley.) 


devraient pas en eux-memes conduire au diagnostic de desordre organique. En effet, le patient 
peut volontairement supprimer la reponse aux PEV par de nombreuses techniques (inattention, 
manque de concentration, meditation). Voir egalement «Potentiels evoques visuels» dans le 
chapitre 3 de ce livre. 

Morgan RK, Nugent B, Harrison JM, et al. Voluntary alteration of pattern visual evoked responses. 
Ophthalmology. 1985; 92 : 1356-1363. 

Absence de perception lumineuse monoculaire 

Tous les tests decrits pour explorer une absence de perception lumineuse binoculaire peuvent etre 
utilises de maniere unilateral. D'autres approches sont possibles ; elles sont fondees sur la confu- 
sion oculaire et les tests qui demandent une binocularite. 

Deficit pupillaire afferent relatif Dans le cas ou la plainte est celle dune perte visuelle complete 
sur un seul ceil, d'autres elements devraient etre presents pour prouver un dysfonctionnement du 
nerf optique et, parmi eux, l'existence d'un deficit pupillaire afferent relatif. L'absence de celui-ci 
n'affirme pas l'anorganicite, mais augmente de faqon substantielle la suspicion si l'examen clinique 
est normal (voir chapitre 3). 

Test utilisant un prisme avec une base temporale La mise en place d'un prisme de 4 a 
6 dioptries base temporale devant un ceil alors que les deux yeux sont ouverts doit normalement 
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provoquer un mouvement de deplacement en dedans de cet oeil (il peut s'agir dune saccade 
conjuguee suivie d'un mouvement en convergence de l'ceil oppose ou d'un mouvement de 
convergence de l'oeil seul). La survenue de ce mouvement lorsque le prisme est pose sur le 
« mauvais » oeil indique que cet oeil est voyant. 

Test de dissociation par un prisme vertical Un prisme vertical de 4 dioptries est place en base 
inferieure devant le « bon » oeil d'un patient qui declare une perte visuelle monoculaire. Si le sujet 
a une vision symetrique sur les deux yeux, deux images vont etre vues l'une au-dessus de l'autre. 
Si le sujet est capable de voir les lettres uniquement avec le « bon » oeil, alors une seule image sera 
vue (fig. 13-2). 

Golnik KC, Lee AG, Eggenberger ER. The monocular vertical prism dissociation test. Am J 
Ophthalmol. 2004; 137(1) : 135-137. 

Tests de confusion Plusieurs tests ont ete conpus pour tromper le patient sur l'oeil qu'il est en 
train d'utiliser. Ils doivent etre pratiques comme s'ils faisaient partie d'un examen standard. Toute 
suspicion de la part du patient va l'amener a fermer un oeil a la fois, ce qui va mettre en defaut tous 
ces tests. 

Dans le test du brouillard , on utilise une monture d'essai. Des spheres positives et negatives 
(de 4 a 6 dioptries) sont placees devant le « mauvais » oeil, et des cylindres positifs et negatifs (de 
4 a 6 dioptries), avec leur axe aligne, devant l'autre. On demande au patient de lire un texte pendant 
que les lentilles sont tournees. Sur le cote des spheres, la rotation ne provoquera aucune difference, 
mais sur celui des cylindres, la vision va devenir brouillee lorsque les axes s'eloignent de leur ali- 
gnement. Si le patient continue a lire, il le fait avec le « mauvais » oeil. 

Dans le test rouge-vert, des lunettes duochromes sont placees sur les yeux du patient avec la 
lentille rouge sur le « mauvais » oeil. Le filtre rouge-vert est alors place sur l'ecran de Snellen, expo- 
sant ainsi la moitie des lettres sur un fond vert et l'autre moitie sur un fond rouge. La lentille verte 
empechera le bon oeil de lire les lettres sur fond rouge. Si elles sont lues, le patient le fait avec l'oeil 
« non voyant ». 

Dans le test polarise, le patient porte des lunettes polarisees disponibles avec le test stereosco- 
pique de Titmus et lit un ecran special projete avec des filtres correspondants (fig. 13-3). On fait 
selectionner des lignes ou des lettres qui indiquent que le patient lit avec le « mauvais oeil ». 



Figure 13-2 Test de dissociation par un prisme vertical unilateral. En cas de baisse visuelle non 
organique, le patient declarers qu'il voit deux images, l'une au-dessus de l'autre (A). Une veritable 
baisse visuelle organique rendra le patient incapable de voir la seconde image ou lui permettra 
seulement de la voir de maniere floue (B). (Remerciements au Dr Lanning Kline.) 
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Figure 13-3 Planches de projection polarisees 
a travers un des verres polarises de lunettes (t 
(Remerciements au Dr Steven A. Newman.) 



specifiques non visibles lorsque le patient regarde 
,), mais vues lorsqu'il regarde a travers I'autre (B). 


Vision du relief La vision du relief demande une vision binoculaire et les patients peuvent etre 
*NdT testes avec le test de Titmus (ou test de Wirt*) en utilisant une correction de pres appropriee et des 
verres polarises. La mise en evidence dune stereopsie demontre qu'il existe une vision sur le «mau- 
vais » oeil. Cependant, il est possible de detecter l'asymetrie qui existe dans les premiers cercles sur 
la base d'indices monoculaires, et done avec un seul oeil. Pour eviter les erreurs, on peut demander 
au patient ce qu'il voit. Si la detection est monoculaire, il verra le cercle comme decale d'un cote. Si 
le cercle « se tient en dehors de la page», le patient a une vision binoculaire. 

Baisse visuelle monoculaire 

Le cas des patients qui se plaignent dune baisse visuelle monoculaire (et non de cecite monocu- 
laire) est plus complexe. Le clinicien doit demontrer que l'acuite du patient est meilleure que ce 
qu'il declare au depart. Dans la mesure ou l'acuite visuelle est pratiquement toujours meilleure 
quand on stimule les patients, la demonstration d'une composante anorganique demande une 
difference significative entre les niveaux d'acuite allegues et ceux mis en evidence. Beaucoup des 
tests decrits pour les patients avec une cecite monoculaire ou binoculaire peuvent etre appliques a 
des patients avec une vision reduite sur un ou deux yeux. 

Tests de confusion Ces tests, decrits plus haut, sont utiles si une baisse significative d'acuite est 
decrite sur un oeil. Les tests du brouillard, duochrome et les tests polarises peuvent permettre 
de mesurer l'acuite visuelle, si le patient est assez cooperant pour continuer a lire. A l'inverse de 
1'evaluation d'un patient qui declare une cecite monoculaire, il est insuffisant de demontrer que le 
patient peut lire; il faut determiner precisement l'acuite visuelle. 

Vision du relief Comme mentionne plus haut, l'existence d'une vision binoculaire est necessaire a la 
stereopsie. La presence de vision du relief (mesuree par le test de Titmus) indique au moins un certain 
degre de vision dans chaque oeil. Des relations quantitatives ont ete etablies entre l'acuite visuelle et la ste- 
reopsie (tableau 13-1). 
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Tableau 13-1 Relation entre acuite visuelle et stereopsie 

Acuite visuelle de chaque ceil 

Stereopsie moyenne (mesuree en seconde d'arc) 

20/20 


40 

20/25 


43 

20/30 


52 

20/40 


61 

20/50 


89 

20/70 


94 

20/100 


124 

20/200 


160 


Adapte de Levy NS, Glick EB. Stereoscopic perception and Snellen visual acuity. Am J Ophthalmol. 
1974; 78 : 722-724. 


*NdT Pour l'acuite visuelle, les anglo-saxons emploient l'echelle de Snellen a progression logarithmique, 
alors que l'echelle de Monoyer est employee en France. Aux USA, la distance est de 20 pieds (d'oii 
l'acuite en 20 ime , en France de 5 metres). 

Baisse visuelle bilaterale 

L'evaluation d'une diminution bilaterale de la vision est la situation la plus difficile. Prouver une 
atteinte anorganique demande que le patient admette qu'il voit mieux qu'il ne l'a initialement 
declare. Ce type d'exercice est un conflit de volonte, et parfois le medecin abandonne avant le 
patient. II est indispensable de ne pas se limiter dans le temps pour la realisation de l'examen. 
Si c'est necessaire, le patient doit etre convoque a nouveau. 

Acuite visuelle L'examen commence par la determination de l'acuite sur les lignes les plus petites 
de l'echelle d'acuite (20/10 e ). Si le patient ne peut pas voir ces lettres, l'examinateur annonce qu'il 
utilise une ligne plus «grande» et va alors a la ligne des 12/10 e puis a plusieurs lignes differentes de 
10/10 e . L'examinateur fait part en permanence de sa surprise que des lettres aussi grandes ne puissent 
etre identifiees. Si le patient continue a dire qu'il est incapable de lire, on lui demande de determiner 
quel est le nombre de caracteres presents, s'ils sont ronds, carres ou autres. Une fois que le compte est 
etabli, l'examinateur peut suggerer que les caracteres sont des lettres et que la premiere est plus facile 
a identifier que les autres. Avec le temps, les «tres grandes lettres » (4/10 e ) sont lues. Le patient peut 
souvent etre encourage a lire des optotypes qui seront plus petits que ce qu'il lisant initialement. 

Une variante de cette technique consiste a placer des verres de petites puissances convexes 
et concaves (1/8 dioptrie) qui seront mis et otes alternativement pendant que l'on demande au 
patient combien de lettres sont visibles et quelle forme elles ont. Le precede peut etre elargi avec 
l'utilisation de cylindres de faible puissance. II est quelquefois possible d'ameliorer progressivement 
la meilleure acuite visuelle corrigee avec cette methode. 

« Aides visuelles » L'examinateur peut faire porter des montures d'essai avec quatre lentilles ne 
modifiant pas la correction initiale, mais en suggerant que ce sont des verres speciaux grossissants 
qui peuvent permettre d'ameliorer la vision. La variation de la distance peut aussi etre presentee 
comme un moyen de « passer le blocage visuel». L'amelioration dans ces cas suggere une compo- 
sante anorganique. 

Utilisation de chartes visuelles differentes Souvent, les patients peuvent etre persuades qu'ils 
voient mieux en changeant les optotypes. Par exemple, un sujet qui ne lit pas des lettres inferieures 
a l/10 e d'acuite en utilisant des optotypes standard pourra lire d'une meilleure faqon en utilisant 
des E de Snellen ou des nombres. 
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Ecrans speciaux Des ecrans sont disponibles avec les optotypes les plus petits en haut. Les patients 
qui disent qu 'ils peuvent seulement lire la ligne du haut ameliorent immediatement leur resolution 
d'acuite visuelle. De la meme faijon, les tables standard peuvent etre deplacees et eloignees. 

Deficit du champ visuel Bien que cela soit moins frequent que la baisse d'acuite visuelle, des 
patients peuvent se plaindre de difficultes a voir sur un cote. Le probleme peut etre binoculaire, 
mais il est plus souvent unilateral. Le deficit campimetrique peut prendre plusieurs formes, mais il 
s'agit le plus souvent de retrecissement concentrique non specifique. 

Perimetrie automatique Avant d'aborder les techniques qui sont utiles pour examiner les 
patients suspects de deficit anorganique du champ visuel, il est important de bien montrer ce 
qui ne doit pas etre fait. La perimetrie automatique a ameliore de fa<;on substantielle l'explora- 
tion du champ visuel, mais elle ne doit pas etre pratiquee chez les patients suspects de deficit non 
organique. Bien qu'il puisse y avoir une incidence elevee d'anomalies dans les indices (faux posi- 
tifs, faux negatifs et pertes de fixation), des indices completement normaux ne sont pas incom- 
patibles avec un deficit du champ visuel simule. Il est actuellement tout a fait facile de duper les 
machines. S'il est motive, le sujet observateur et un peu sophistique peut reproduire des deficits 
homonymes altitudinaux et meme des deficits arciformes ou centraux. Il n'y a pas d'element 
caracteristique en perimetrie automatique qui confirmerait la suspicion d'un deficit anorgani- 
que. Une situation peu commune dans laquelle la perimetrie automatique peut etre pratiquee est 
celle d'un deficit monoculaire qui respecte le meridien vertical. Si la repetition du champ visuel 
en binoculaire produit un deficit identique meme s'il est incomplet, une composante anorgani- 
que est mise en evidence (fig. 13-4). 

Keane JR. Hysterical hemianopia. The “missing half” field defect. Arch Ophthalmol. 1979; 97 : 

865-866. 

Smith TJ, Baker RS. Perimetric findings in functional disorders using automated techniques. 

Ophthalmology. 1987; 94 : 1562-1566. 

Stewart JF. Automated perimetry and malingerers. Can the Humphrey be outwitted ? 

Ophthalmology.1995 ; 102 : 27-32. 

Examen de la zone aveugle Dans 1'evaluation d'un deficit profond du champ visuel, le patient 
est evalue avec la methode du champ visuel par confrontation. La zone que le patient « ne peut 
voir » est identifiee avec attention. Plus tard, on teste la « motilite » du patient. Dans le cadre de cet 
examen, les stimuli sont places dans differentes zones du champ visuel peripherique du patient, 
incluant celles oil il «ne peut pas voir». Des saccades rapides vers ces cibles theoriquement non 
visibles indiquent que le champ visuel est intact. 

Examen par confrontation Dans certains cas, le champ visuel par confrontation a pu initiale- 
ment confirmer un deficit important du champ visuel. On demande alors au patient de comp- 
ter les doigts dans la zone « aveugle », en lui commandant de repondre «aucun» quand rien n'est 
visible. Au fur et a mesure du test, 1'examinateur se met a montrer ses doigts sans rien dire. Une 
reponse «aucun» a chaque fois que les doigts sont montres confirme qu'il existe une vision dans 
cette zone. 

Perimetrie de Goldmann Le champ visuel est teste de faqon continue dans le sens des aiguilles 
d'une montre ou dans le sens inverse des aiguilles d'une montre en commen^ant avec le stimulus 


chapitre 13 : Troubles visuels anorganiques • 329 



Figure 13-4 Deficit de la « moitie » d'un champ visuel. Un homme de 33 ans se plaint d'une baisse 
de la vision en temporal de I'ceil droit apres un accident de la voie publique. La perimetrie automati- 
que revele un champ visuel gauche normal (A) et un deficit temporal de I'ceil droit (B). Sur le champ 
visuel binoculaire (C), le deficit campimetrique est inchange, indiquant qu'il s'agit d'une plainte 
visuelle anorganique. (Remerciements au Dr Karl C. Golnik.l 


IV- 1. Un aspect habituel de reponse anorganique est l'aspect en spirale de l'isoptere allant de plus 
en plus pres du point de fixation au fur et a mesure du test. Alors que des stimuli plus grands (III-4 
et V-4) sont employes, il y a souvent une constriction plus marquee, aboutissant a un recouvrement 
des isopteres (fig. 13-5). II est important de s'assurer qu'il n'y a pas de marche d'escalier au niveau 
du meridien horizontal ou vertical. Un ressaut sur la ligne mediane peut indiquer que l'anomalie 
du champ visuel a au moins une composante organique. 
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Examen a I'ecran tangentiel On utilise un stimulus blanc de 9 mm sur un ecran situe a 1 metre 
du patient. Les zones de reponse sont marquees et le patient recule alors a 2 metres. Le test est 
repete en utilisant un stimulus de 18 mm. Le champ doit doubler par rapport a sa taille originale. 
L'absence d'elargissement du champ visuel indique une constriction anorganique (champ tubu- 
laire ou en canon de revolver) (fig. 13-6). 

Anomalies de I'oculomotricite et de I'alignement oculaire 
Nystagmus volontaire 

Le nystagmus volontaire est caracterise par des secousses irregulieres, breves, de frequence rapide, 
de faible amplitude, avec des mouvements pendulaires sans phase lente. Le plus souvent, les 
secousses sont horizontales, bien qu'elles puissent etre verticales ou torsionnelles. Les mouvements 
oculaires sont bilateraux et conjugues, et souvent associes a des mouvements en convergence, un 
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Figure 13-5 Une femme de 59 ans se plaint de cephalees depuis un an. A, B. Le champ visuel 
automatique statique 24-2 realise avec un test de taille V montre un retrecissement concentrique 
severe des isopteres. C, D. Les champs visuels Goldmann realises ensuite montrent un aspect en 
colimagon et un croisement des isopteres, indiquant un retrecissement anorganique du champ 
visuel. (Remerciements au Dr Steven A. Newman.) 
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Vision en entonnoir (normal) 
Vision tubulaire (anorganique) 



Figure 13-6 L'absence d'expansion physiologique du champ visuel (tubulaire ou en canon de revol- 
ver) est au mieux mise en evidence a I'aide d'un ecran tangentiel. (Illustration de C.H. Wooley.) 


clignement ou une expression crispee du visage. Le nystagmus volontaire est difficile a maintenir 
plus de 10 a 12 secondes. Les patients se plaignent souvent d'oscillopsies et de baisse visuelle. Ces 
patients sont identifies et differencies de ceux avec un flutter oculaire par l'aspect volontaire de 
l'anomalie oculomotrice, l'absence de nystagmus en cas de distraction ou de mouvements repetes, 
et l'absence d'autres anomalies neuro-ophtalmologiques, en particulier de syndrome cerebelleux. 

Paralysie du regard 

Les patients peuvent rapporter une incapacity de bouger les yeux horizontalement ou verticalement. 
Ils peuvent etre pris en defaut par de nombreuses manoeuvres incluant les reflexes oculocephali- 
ques (manoeuvre des yeux de poupee), l'examen du nystagmus optocinetique, le deplacement d'un 
miroir devant leurs yeux et les tests caloriques. 

Spasme en convergence 

Le spasme en convergence est caracterise par des episodes intermittents de convergence avec 
accommodation et myosis. Les patients se plaignent habituellement de vision double et parfois 
de micropsie. Le degre de convergence est variable. Certains patients presentent une conver- 
gence importante des deux yeux, avec comme consequence une esotropie importante ; d'autres 
montrent un degre moindre de convergence, avec simplement un oeil en adduction. Ce syn- 
drome peut etre pris pour une paralysie uni- ou bilaterale de la sixieme paire cranienne, une 
insuffisance de divergence, une paralysie du regard horizontal ou une myasthenie oculaire. 
Cependant, la variability de ces mouvements, l'absence d'autres anomalies neuro-ophtalmolo- 
giques et la survenue du myosis lors de la convergence aident a faire le diagnostic correct. De 
plus, lorsque les ductions sont examinees avec l'occlusion d'un oeil ou avec les reflexes ocu- 
locephaliques, les deux yeux ont une abduction complete, et le myosis visible lorsque les yeux 
sont en esotropie se resout immediatement. Bien que le spasme en convergence soit pratique- 
ment toujours observe chez des patients non organiques, il a ete associe a la malformation 
d'Arnold-Chiari, des tumeurs de la fosse posterieure, des tumeurs hypophysaires et des trau- 
matismes craniens. 
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Pupilles et accommodation 
Pupilles fixes et dilatees 

Quelques patients peuvent presenter une pupille dilatee et areactive. Les diagnostics a discuter sont 
au nombre de trois : la mydriase pharmacologique, la paralysie du nerf oculomoteur et la pupille 
tonique d'Adie. Une mydriase pharmacologique peut survenir en cas d instillation accidentelle ou 
volontaire dune goutte de collyre mydriatique ou cycloplegique, ou en cas de contamination par 
les doigts apres avoir place un patch de scopolamine. 

Le test a la pilocarpine permet de distinguer la denervation parasympathique d'un blocage 
pharmacologique. Dans le second cas, la pilocarpine 1 % ne peut pas lever le blocage des recepteurs 
et la pupille reste grande. Une pupille fixe et dilatee par atteinte de la troisieme paire cranienne se 
contractera rapidement en reponse a la pilocarpine 1 % alors que la pupille d'Adie se contractera 
avec de la pilocarpine 0,1 % a cause de l'hypersensibilite de denervation. Les anomalies pupillaires 
sont abordees plus longuement dans le chapitre 10. 

Modifications de la taille des pupilles 

Des pupilles largement dilatees peuvent etre vues chez des patients jeunes, et sont en general secon- 
daires a une augmentation du taux de catecholamines circulantes. De rares patients sont capables 
de dilater volontairement leurs deux pupilles. Un myosis intermittent survient lors de spasmes en 
accommodation (traites plus haut) et est accompagne par une esotropie et une accommodation. 

Modification de I' accommodation 

Une faiblesse ou une paralysie de l'accommodation peut parfois survenir, principalement chez les 
enfants et les adultes jeunes. Ces patients sont incapables de lire sauf s'ils sont corriges avec des 
verres convexes, et meme dans ce cas, ils peuvent se plaindre dune incapacity de lire clairement. 
Une incapacity de lecture chez un patient a une distance normale, malgre une correction adequate 
de vision de pres, doit alerter le clinicien sur la possibility dune anomalie anorganique. 

Le spasme accommodatif a ete vu avec le syndrome des spasmes du reflexe de convergence. 
Les patients peuvent se plaindre dune vision floue a distance et peuvent se myopiser de 8 a 
10 dioptries. La refraction avec et sans cycloplegique pendant la periode des spasmes etablit la 
presence dune myopie induite. 


Anomalies de position et de fonction des paupieres 
Ptosis 

Une « chute » de la paupiere superieure anorganique peut habituellement etre distinguee par la 
position du sourcil. En cas de vrai ptosis, le sourcil est en general leve car le patient essaie d'elargir 
la fente palpebrale. Avec l'hyperactivite des orbiculaires, le sourcil est abaisse. 

De plus, les patients qui simulent un ptosis ne peuvent pas en meme temps elever les yeux et 
maintenir la paupiere abaissee ; done, dans le regard vers le haut, le ptosis va se resoudre. Souvent, 
ces patients vont le comprendre et ne pas cooperer. Dans ces cas, l'examinateur peut utiliser son 
pouce ou le pouce du patient pour elever manuellement la paupiere ptosee et le patient regardera 
alors vers le haut. Le doigt de l'examinateur est ensuite lentement eloigne. Si le ptosis reapparait, il 
peut s'agir d'une atteinte organique, mais s 'il « se resout», il est non organique. 

Blepharospasme 

Le blepharospasme anorganique peut etre uni- ou bilateral. Il peut parfois induire un ptosis anor- 
ganique. Une pression sur le rebord supraorbitaire est souvent utile pour amener les patients avec 
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un blepharospasme anorganique a ouvrir leurs paupieres. La plupart des cas de blepharospasme 
anorganique surviennent chez des enfants et des adultes jeunes, et sont souvent declenches par un 
traumatisme emotionnel. 


Prise en charge du patient anorganique 

Les patients avec des plaintes visuelles anorganiques sont mieux pris en charge avec une approche 
comprehensive et des mots d'encouragement. La confrontation est rarement favorable au patient et 
au medecin. II est prudent de fournir une porte de sortie en rassurant les patients et en leur disant 
que, bien que leur anomalie ne soit pas en faveur d'un desordre sous-jacent du systeme nerveux 
central, ils ont un probleme qui va se resoudre avec le temps. Souvent, les symptomes vont dispa- 
raitre dans un delai dune a deux consultations de suivi et le patient sera rassure de l'« excellent 
pronostic». Cette attitude est habituellement plus efficace chez les enfants que chez les adultes. Les 
enfants peuvent egalement etre encourages par la prescription de « repos oculaire» (par exemple 
en supprimant « l'abus de television »). 

Chez les patients qui combinent des anomalies organiques et non organiques (majoration non 
organique), il est preferable de traiter le probleme organique et d'essayer de reduire son impor- 
tance. Souvent, avec une prise en charge appropriee de l'anomalie visuelle organique, l'anxiete du 
patient va diminuer et les plaintes anorganiques se resoudront. Dans certains cas, une consultation 
avec un psychiatre ou un psychologue peut etre justifiee s'il existe une pathologie psychologique 
sous-jacente. Finalement, il est toujours prudent de suivre un patient qui semble initialement pre- 
senter un probleme visuel anorganique. Parfois, une maladie organique apparait plus tard et peut 
etre traitee convenablement. 

Catalono RA, Simon JW, Krohel GB, Rosenberg PN. Functional visual loss in children. 

Ophthalmology. 1986; 93 : 385-390. 

Kathol RG, Cox TA, Corbett JJ, Thompson HS. Functional visual loss. Follow-up of 42 cases. Arch 
Ophthalmol. 1983; 101 : 729-735. 

North American Neuro-Ophthalmology Society. 29th Annual Meeting. Controversies session : 
functional visual loss. Snowbird, Utah. 8-13 February 2003. 

Scott JA, Egan RA. Prevalence of organic neuro-ophthalmologic disease in patients with functio- 
nal visual loss. Am J Ophthalmol. 2003 ; 135 : 670-675. 


Manifestations 

neuro - ophtalmologiques 

des pathologies generales 


De nombreuses pathologies neurologiques et generales ont un retentissement neuro-ophtalmolo- 
gique justifiant un chapitre a part, mais qui n'est pas exhaustif. 


Pathologies dysimmunitaires 

Plusieurs maladies affectant le systeme immunitaire s'accompagnent de signes et symptomes 
neuro-ophtalmologiques. L'arterite gigantocellulaire, la sclerose en plaques, la myasthenie, les 
dysthyroidies et la sarcoidose sont parmi les plus frequentes. 

Arterite gigantocellulaire 

L 'arterite gigantocellulaire , ou arterite temporale (maladie de Horton), est une vascularite gra- 
nulomateuse inflammatoire affectant les arteres de moyen et grand diametres. Son incidence 
augmente apres 50 ans et les femmes sont atteintes entre 2 et 4 fois plus souvent que les hommes. 
Un diagnostic et un traitement precoces peuvent limiter ou prevenir une perte irreversible de 
la vision. 

Presentation clinique 

Les symptomes generaux de la maladie comprennent des cephalees et une hypersensibilite de la 
zone temporale et du cuir chevelu. La claudication de la machoire (douleur ou faiblesse s'aggravant 
a la mastication) est le signe le plus specifique de cette maladie, qui s'associe souvent a d'autres 
signes : malaises, anorexie, perte de poids, fievre, douleurs articulaires et musculaires, et otalgies. 
Des complications generales peuvent survenir, a types d'ischemie cerebrovasculaire, d'infarctus du 
myocarde et d'anevrisme ou de dissection aortique. 

Les symptomes neuro-ophtalmologiques peuvent associer une baisse d'acuite visuelle tran- 
sitoire ou permanente, une diplopie et des douleurs oculaires. La neuropathie optique ischemique 
anterieure arteritique (NOIAA) est la cause la plus frequente de perte visuelle (voir chapitre 4, 
fig. 4-8), mais une occlusion de 1'artere centrale de la retine, une occlusion de l'artere cilioreti- 
nienne, une neuropathie optique ischemique posterieure ou encore un syndrome d'ischemie ocu- 
laire peuvent aussi survenir. Des paralysies des nerfs craniens oculomoteurs peuvent conduire a 
des diplopies transitoires ou permanentes. 
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Diagnostic 

II est fondamental de suspecter le diagnostic d'arterite gigantocellulaire quand un sujet de plus de 
50 ans presente les signes visuels precedemment decrits. Le bilan diagnostique est essentiellement 
biologique, par le dosage sanguin de la vitesse de sedimentation des erythrocytes (VS), un hemo- 
gramme complet et un dosage de la proteine C reactive (CRP). Dans la plupart des cas, la VS est 
tres elevee (70 mm a la premiere heure en moyenne ; souvent superieure a 100 mm), mais elle peut 
etre normale dans 16 % des cas. La VS augmente avec l'anemie et avec l'age ; cependant, des valeurs 
au-dessus du seuil de la normale du laboratoire se voient regulierement chez des patients de plus 
de 70 ans sans arterite temporale. Une meilleure evaluation de la limite superieure normale est 
obtenue en utilisant la formule : [age]/2 ( hommes ) ou [age + 10]/2 (femmes). Le dosage de la CRP, 
qui serait plus specifique et moins affecte par l'anemie et l'age, contribue a l'exactitude du diagnos- 
tic et est actuellement recommande conjointement avec la VS. La thrombocytose (augmentation 
du taux de plaquettes) suggere l'activite de la maladie. Une anemie normocytaire normochrome 
peut etre rencontree. 

Le diagnostic est confirme par la biopsie de l'artere temporale, qui est indiquee a chaque fois 
qu'il existe une suspicion clinique ou biologique d'arterite gigantocellulaire (voir la Section 4 du 
BCSC, Ophthalmic Pathology and Intraocular Tumors [Tumeurs intraoculaires et pathologies oph- 
talmologiques]) . Une biopsie negative n'elimine pas le diagnostic. Les faux negatifs sont estimes de 
3 a 9 %, en raison de la possibility d'atteinte arterielle discontinue (atteinte segmentaire et focale), 
mais aussi par une petite taille de la biopsie, qui n'inclut pas une region pathologique - la biopsie 
doit inclure un fragment d'artere mesurant au minimum 2 a 3 cm de long pour minimiser le risque 
d'echantillon insuffisant. En cas de premiere biopsie negative et si la suspicion diagnostique est 
forte, on peut envisager la realisation d'une biopsie controlaterale. D'autres strategies d'imagerie 
(echographie-Doppler couleur, tomographie par emission de positron, imagerie par resonance 
magnetique [IRM]) ont ete utilisees, mais leur pertinence diagnostique n'est pas actuellement 
prouvee. 

Traitement 

En cas de forte suspicion d'arterite gigantocellulaire, un traitement urgent doit etre debute 
immediatement, sans etre retarde par une biopsie qui doit etre realisee rapidement apres. En 
cas de baisse visuelle, la methylprednisolone intraveineuse (1 g/jour pendant 3 a 5 jours) est 
le traitement le plus frequemment utilise. En cas de suspicion de la maladie, mais sans qu'il y 
ait une baisse d'acuite visuelle, un traitement par de la prednisone per os a une dose de 60 a 
100 mg/jour est suffisant. La corticotherapie est diminuee progressivement en 3 a 12 mois 
voire plus, selon la reponse au traitement. Cette corticotherapie ne permet pas en principe 
d'amelioration de la perte visuelle ; elle a souvent comme but d'eviter la survenue de nouveaux 
evenements ischemiques. Le risque de recidive ou d'une atteinte du nerf optique contralateral a 
l'arret de la corticotherapie est de 7 %, ce qui explique pourquoi la decroissance du traitement 
doit etre lente et prudente. La reprise des symptomes justifie une evaluation tres rapide de 
l'activite de la maladie. 

Foroozan R, Danesh-Meyer H, Savino PJ, Gamble G, Mekari-Sabbagh ON, Sergott RC. 

Thrombocytosis in patients with biopsy-proven giant cell arteritis. Ophthalmology. 2002 ; 

109(7) : 1267-1271. 

Hayreh SS, Podhajsky PA, Raman R, Zimmerman B. Giant cell arteritis : validity and reliability of 

various diagnostic criteria. Am J Ophthalmol. 1997 ; 123(3) : 285-296. 
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Sclerose en plaques 

Les patients atteints de sclerose en plaques (SEP) ont frequemment des plaintes visuelles, ce qui 
explique pourquoi l'ophtalmologiste est souvent le premier praticien consulte. La connaissance des 
signes ophtalmologiques et neurologiques de la SEP est importante pour guider l'ophtalmologiste 
vers le diagnostic correct. 

Epidemiologie et genetique 

La prevalence de la SEP aux Etats-Unis est de 6 a 177 pour 100 000. La SEP est relativement rare 
en Afrique et en Asie. La maladie affecte plus souvent les femmes que les hommes (2 : 1 pour 
certaines series). Elle est relativement rare chez l'enfant de moins de 10 ans, et son incidence est 
maximale parmi les jeunes adultes (25 a 40 ans). Cependant, des exemples de debut meme apres 
lage de 50 ans ne sont pas rares. 

Bien que la cause de la SEP demeure inconnue, de multiples facteurs semblent contributifs. 
Les etudes epidemiologiques suggerent que des facteurs genetiques jouent un role. Le risque de 
developper une SEP est approximativement 20 fois plus eleve chez les apparentes de premier degre 
d'un patient atteint. De plus, les vrais jumeaux ont dix fois plus de risque de developper la meme 
maladie que les faux jumeaux. Les etudes de concordance suggerent que deux genes ou plus majo- 
rent le risque de SEP, et il y a une forte association avec l'antigene HLA-DRB1. 

Aucune etiologie virale specifique n'a ete identifiee, mais un agent acquis, tel un virus, peut 
precipiter un processus auto-immun qui attaque la myeline. 

Kantarci O, Wingerchuck D. Epidemiology and natural history of multiple sclerosis : new insights. 

Curr Opin Neurol. 2006; 19(3) : 248-254. 

Mayr WT, Pittock SJ, McClelland RL, Jorgensen NW, Noseworthy JH, Rodriguez M. Incidence 
and prevalence of multiple sclerosis in Olmstead County, Minnesota, 1985-2000. Neurology. 

2003; 61(10) : 1373-1377. 

Noseworthy JH, Lucchinetti C, Rodriguez M, Weinshenker BG. Multiple sclerosis. N Engl J Med. 

2000; 343(13): 938-952. 

Evolution etpronostic 

La SEP est habituellement une maladie chronique evoluant par phases, mais son evolution est 
variable selon les patients. Des remissions spontanees surviennent et 90 % des patients ont une 
evolution discontinue dans les premiers stades de l'affection. Un intervalle de plusieurs mois ou 
annees peut preceder une rechute clinique (SEP remittente), bien que la maladie evolue au sein 
du systeme nerveux central (SNC), s'accompagnant des phenomenes de demyelinisation, meme 
en l'absence d'activite clinique. En 10 ans, environ 50 % des patients ayant une maladie remit- 
tente vont developper une deterioration lente, apparemment continue, de leur statut neurologique 
(forme progressive secondaire). Chez 10 a 20 % des patients, la maladie progresse inexorablement 
depuis le debut, sans attaque reconnaissable (forme progressive primitive). La SEP progressive est 
plus frequente quand le debut survient chez des patients ages et chez qui le handicap a tendance 
a etre plus important. Dans les formes fulminantes, le handicap s'installe dans sa quasi-totalite 
dans les deux premieres annees apres le debut. A l'inverse, presque 20 % des patients ont une evo- 
lution relativement benigne sans handicap serieux ou sans reduction de la qualite de vie. La regie 
est que plus l'intervalle entre la premiere poussee et la premiere rechute est long, meilleur est le 
pronostic. 
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Figure 14-1 Cliches IRM en coupes axia- 
les chez un patient atteint d'une sclerose 
en plaques montrant plusieurs plaques de 
demyelinisation. A. Des images IRM en 
sequence ponderee enTI et apres injec- 
tion de gadolinium montrent une prise 
bilaterale de contraste par les lesions de 
la substance blanche, ainsi que des «trous 
noirs » {f leches). B. Images ponderees enT2 
montrant des lesions multifocales periven- 
triculaires hyperintenses de la substance 
blanche, compatibles avec un processus 
de demyelinisation. C. Des sequences 
FLAIR confirment la presence de lesions 
periventriculaires de la substance blanche. 
IReproduit avec I'autorisation de Slack : Lee AG, 
Brazis PW, Kline LB. Curbside Consultation in 
Neuro-Ophthalmology : 49 Clinical Questions. 
Thorofare, NJ : Slack, 2009.) 


Vukusic S, Confavreux C. Prognostic factors for progression of disability in the secondary pro- 
gressive phase of multiple sclerosis. / Neurol Sci. 2003 ; 206(2) : 135-137. 

Anatomopathologie 

Bien que la SEP soit consideree comme une affection demyelinisante, les dommages axonaux 
surviennent precocement et font partie integrale du processus pathologique. La perte axonale se 
manifeste comme un «trou noir» sur 1'IRM (fig. 14-1). La destruction de la myeline s'associe a 
une infiltration locale perivasculaire de cellules mononucleees et est suivie par la destruction de la 
myeline par des macrophages. Letape suivante est caracterisee par une proliferation d'astrocytes 
avec production de fibrilles gliales. Le terme de sclerose multiloculaire ou en plaques est lie a la 
presence de nombreuses zones de gliose (sclerose), qui prennent des formes rondes ou ovales ou 
en 3 dimensions, mais apparaissent comme des plaques a la surface des coupes de cerveau. Les 
plaques sont souvent situees dans la substance blanche periventriculaire, ou encore au niveau du 
nerf optique, du chiasma, du corps calleux, de la moelle epiniere, et tout au long du tronc cerebral 
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et des pedoncules cerebelleux. Les nerfs peripheriques ne sont pas atteints. Tous les autres organes 
sont normaux dans les cas non compliques. 

Dutta R, Trapp BD. Pathogenesis of axonal and neuronal damage in multiple sclerosis. Neurology. 

2007; 68(22 Suppl 3) : S22-S31. 

Presentation clinique 

Le diagnostic de SEP est fait lors de la reconnaissance de symptomes et signes neurologiques sur- 
venant a differents moments et affectant diverses parties du SNC. Les symptomes ophtalmologi- 
ques qui font partie du tableau clinique habituel de la SEP, ainsi que les differentes complications 
oculaires, sont developpees dans le paragraphe suivant. Les signes et symptomes non ophtalmo- 
logiques attribuables a la SEP peuvent preceder les signes ophtalmologiques, les suivre ou etre 
concomitants. Initialement, beaucoup de symptomes sont si transitoires et si benins que le patient 
peut ne pas se souvenir des episodes precedents. Typiquement, l'episode significatif dure plusieurs 
semaines ou mois. Le medecin devra rechercher specifiquement a l'interrogatoire des episodes 
transitoires de diplopie, d'ataxie, de vertiges, de paresthesies localisees, de dysfonction vesicale ou 
intestinale et de faiblesse des extremites. Fatigue et depression sont frequentes et peuvent preceder 
1'apparition de deficit. Comme les symptomes de SEP debutante sont souvent ephemeres et sans 
signe neurologique objectif, les patients sont parfois consideres comme hysteriques. 

Le cervelet, le tronc cerebral et la moelle epiniere peuvent etre atteints separement ou simul- 
tanement, ce qui est a l'origine de plaintes mono- ou polysymptomatiques. Parmi les signes non 
ophtalmologiques les plus frequents, on retrouve : 

• une dysfonction cerebelleuse : ataxie, dysarthrie, tremblement intentionnel, oscillations de 
la tete ou du tronc, dysmetrie (parfois decrite par le patient comme une mauvaise apprecia- 
tion de profondeur) ; 

• des symptomes moteurs : faiblesse des extremites, paralysie faciale, hemiparesie ou paraplegie ; 

• des symptomes sensitifs : paresthesies de la face ou du corps (en particulier suspendues 
autour du tronc), signe de Lhermitte (sensation de decharge electrique dans les membres 
ou le tronc declenchee par la flexion du cou), douleurs (parfois nevralgie trigeminee) ; 

• des modifications psychiques : instabilite emotionnelle, depression, irritabilite, fatigue; plus 
tard dans revolution, troubles cognitifs ; 

• des dysfonctions sphincteriennes : mictions imperieuses, incontinence, retention urinaire, 
aboutissant a des infections du tractus urinaire. 

On a suppose que des infections, des traumatismes, des reactions anormales a certaines subs- 
tances exterieures comme des vaccinations ou des medicaments, le stress, l'effort ou la fatigue et 
l'augmentation de la temperature corporelle pouvaient declencher une poussee de SEP. Aucune etude 
controlee n'a confirme ces hypotheses. La SEP est generalement quiescente pendant le troisieme tri- 
mestre de grossesse et peut s'exacerber apres l'accouchement, suggerant une influence hormonale. 

Kantarci O, Wingerchuck D. Epidemiology and natural history of multiple sclerosis : new insights. 

Curr Opin Neurol. 2006; 19(3) : 248-254. 

Nevrite optique 

Les signes et symptomes de la nevrite optique ont ete detailles dans le chapitre 4. La vision d'un 
patient ayant ete atteint dune nevrite optique peut varier, meme apres une bonne recuperation 
fonctionnelle initiale. Cette baisse d'acuite visuelle transitoire a l'effort ou lors de l'augmentation, 
meme faible, de temperature corporelle constitue le signe d'Uthoff. Certains patients porteurs de 
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nevrite optique decrivent des phosphenes (flashes lumineux brillants) lors des mouvements de 
l'oeil atteint, ou un phenomene de photisme (perception de lumiere induite par le bruit, l'odeur, le 
gout ou le toucher). Une nevrite optique est cliniquement reconnue au cours de revolution dune 
SEP jusque dans 75 % des cas. C'est un des modes d'entree dans la maladie chez environ 25 % des 
patients. L'atteinte du nerf optique est reconnue dans 90 % des cas, quels que soient les sympto- 
mes, sur les potentiels evoques visuels. En outre, les etudes anatomopathologiques sur autopsies 
retrouvent une demyelinisation des voies visuelles anterieures chez pratiquement tous les patients 
ayant une SEP cliniquement definie. 

Apres un episode de nevrite optique, une des questions les plus frequentes des patients 
concerne leur risque de developper ulterieurement une SEP. Le suivi a 15 ans de l'Optic Neuritis 
Treatment Trial (ONTT) a montre que la presence ou l'absence d'anomalie sur 1'IRM cerebrale 
realisee au cours d'un episode initial de nevrite optique est le meilleur facteur predictif de l'en- 
tree dans une SEP. En resume, une SEP cliniquement definie survient chez 50 % des patients 
ayant eu une nevrite optique initiale en 15 ans devolution. Cependant, la probability de deve- 
lopper une SEP cliniquement definie en se fondant sur les donnees de TIRM s'echelonne de 
25 % chez les patients sans lesion a 1'IRM a 72 % chez ceux ayant une ou plusieurs lesions 
a 1'IRM. L'analyse du liquide cephalorachidien (LCR) dans un sous-groupe de patients de 
l'ONTT a montre que la presence de bandes oligoclonales n'a de valeur predictive d'entree dans 
la SEP que chez les patients dont TIRM est normale au premier bilan. Les patients ayant un 
passe de nevrite optique s'associant a des symptomes neurologiques non specifiques sont dans 
le groupe a plus haut risque de developper une SEP. (Voir aussi « Nevrite optique retrobulbaire » 
au chapitre 4.) 

The clinical profile of optic neuritis : experience of the Optic Neuritis Treatment Trial. Optic 
Neuritis Study Group. Arch Ophthalmol. 1991 ; 109(12) : 1673-1678. 

Cole SR, Beck RW, Moke PS, Kaufman DI, Tourtellotte WW. The predictive value of CSF oligoclo- 
nal banding for MS 5 years after optic neuritis. Neurology. 1998 ; 51(3) : 885-887. 

Optic Neuritis Study Group. Multiple sclerosis risk after optic neuritis : final optic neuritis treat- 
ment trial follow-up. Arch Neurol. 2008; 65(6) ; 121 -Til. 


Anomalies du fond d'oeil dans la sclerose en plaques 

Les anomalies de la couche des fibres optiques sont traitees au chapitre 3. Des engainements peri- 
veineux et des fuites de fluoresceine sont retrouves le long des veines peripheriques chez envi- 
ron 10 % des patients ayant une SEP. Les etudes par autopsie de 47 patients atteints de SEP ont 
confirme Texistence de retinite et de periphlebite chez 5 a 10 % des cas. Une uveite anterieure 
ou posterieure (incluant les pars planitis) survient chez 0,4 a 26 % des sujets ayant une SEP. Les 
differences de taux retrouves sont probablement liees aux differences de populations, aux criteres 
diagnostiques et aux techniques d'examen. 

Biousse V, Trichet C, Bloch-Michel E, Roullet E. Multiple sclerosis associated with uveitis in 2 large 
clinic-based series. Neurology. 1999; 52(1) : 179-181. 

Lightman S, McDonald WI, Bird AC, et al. Retinal venous sheathing in optic neuritis. Its signifi- 
cance for the pathogenesis of multiple sclerosis. Brain. 1987 ; 110(pt 2) : 405-414. 


Anomalies chiasmatiques et retrochiasmatiques 

La substance blanche du chiasma optique, des bandelettes et des radiations visuelles est souvent le 
siege des lesions anatomopathologiques au cours de la SEP. Des anomalies chiasmatiques et retro- 
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chiasmatiques du champ visuel ont ete retrouvees chez 13,2 % des patients de l'ONTT apres 1 an de 
suivi. Les atteintes bitemporales ou hemianopsiques du champ visuel recuperent de la meme fa^on 
que la nevrite optique (voir chapitre 4, fig. 4-32). 

Keltner JL, Johnson CA, Spurr JO, Beck RW. Visual field profile of optic neuritis. One-year follow- 
up in the optic neuritis treatment trial. Arch Ophthalmol. 1994; 112(7) : 946-953. 

Perturbations oculomotrices 

La diplop ie est un symptome frequent de la SEP. Une diplopie transitoire peut survenir avant qu'un 
deficit oculomoteur ne devienne cliniquement apparent. Comme la SEP est une maladie de la 
substance blanche du SNC, la localisation des atteintes motrices oculaires est typiquement supra- 
nucleaire, nucleaire et situee dans la partie fasciculaire du systeme oculomoteur. L'ophtalmoplegie 
internucleaire, surtout quand elle est bilaterale, est tres evocatrice de SEP chez quelqu'un de moins 
de 50 ans (voir chapitre 8, fig. 8-7). Les autres signes comprennent la paralysie partielle ou com- 
plete de 1'horizontalite ou de la verticalite, ou un mauvais alignement vertical ( skew deviation) 
non attribuable a une atteinte d'un nerf ou d'un muscle seul. Bien que ce soit une forme rare, 
une SEP doit etre envisagee chez un adulte jeune qui est affecte par une paralysie isolee d'un nerf 
oculomoteur sans histoire de traumatisme. Comme les paralysies oculomotrices refletent le plus 
souvent une atteinte fasciculaire, elles sont souvent accompagnees d'autres atteintes du tronc cere- 
bral. L' atteinte du nerf cranien VI est la plus souvent rapportee, mais l'atteinte du III ou du IV a 
aussi ete decrite. 

Un nystagmus est souvent retrouve dans la SEP. II peut etre horizontal, rotatoire ou verti- 
cal. Les deux types de nystagmus pendulaire et a ressorts peuvent survenir. Differentes atteintes 
oculaires d'origine cerebelleuse sont frequentes, incluant le nystagmus a rebond, l'instabilite de 
fixation (oscillations microsaccadiques), une dysmetrie des saccades et des anomalies de poursuite 
oculaire. Un nystagmus a la fois horizontal et vertical phasique produit des mouvements oculaires 
circulaires ou elliptiques hautement evocateurs de SEP. Parfois, la SEP provoque un syndrome de 
Parinaud par atteinte dorsale du mesencephale. Les patients avec des anomalies des mouvements 
oculaires se plaignent typiquement de diplopie, de vision trouble ou d'oscillopsies. Les chapitres 7, 
8 et 9 abordent en detail les perturbations de la motilite oculaire. 

Bilan biologique 

Aucun test n'affirme le diagnostic de SEP, qui demeure un diagnostic clinique (tableau 14-1). 
Le LCR des patients avec une SEP cliniquement definie est anormal dans plus de 90 % des cas. 
L'anomalie la plus frequente est l'elevation des immunoglobulines G (IgG), lelevation du rapport 
IgG/albumine et la presence de bandes oligoclonales. Aucune de ces anomalies n'est cependant 
specifique. 

McDonald WI, Compston A, Edan G, et al. Recommended diagnostic criteria for multiple sclero- 
sis : guidelines from the international panel on the diagnosis of multiple sclerosis. Ann Neurol. 

2001; 50(1) : 121-127. 

Neuro-imagerie dans la SEP 

Une IRM avec sequences FLAIR ( fluid-attenuated inversion recovery) et avec injection de gadoli- 
nium est la technique de choix pour rechercher une SEP. L'IRM est particulierement sensible pour 
l'identification des plaques dans la substance blanche du SNC, et elle est bien superieure au scanner 
pour l'analyse de la fosse posterieure et de la moelle (voir fig. 14-1 et chapitre 2, fig. 2-8). L'IRM met 
en evidence des lesions multiples chez 85 a 95 % des patients avec une SEP cliniquement definie 


342 • Neuro-ophtalmologie 


Tableau 14-1 Criteres diagnostiques de sclerose en plaques (SEP) 
Presentation clinique Donnees complementaires necessaires au diagnostic de SEP 


Au moins deux poussees 
cliniques; au moins 
deux lesions 

Au moins deux poussees 
cliniques; une lesion 


Une poussee clinique; au 
moins deux lesions 

Une poussee 

clinique; une lesion 
(presentation 
monosymptomatique; 
syndrome clinique 
isole) 

Maladie neurologique 
progressant 
insidieusement, 
suggerant une SEP 


Aucune* * 


Dissemination spatiale demontree par I'lRM 

Ou 

Au moins deux lesions IRM evocatrices de SEP et LCR + f 

Ou 

Attendre une nouvelle poussee dans un nouveau territoire 

Dissemination dans le temps demontree par I'lRM 

Ou 

Une seconde poussee clinique 

Dissemination spatiale demontree par I'lRM 

Ou 

Au moins deux lesions IRM evocatrices de SEP et LCR + f 

Et 

Dissemination dans le temps demontree par I'lRM 

Ou 

Une seconde poussee clinique 

LCR + t 

Et 

Dissemination dans I'espace demontree par 
1 ) Au moins 9 lesionsT2 cerebrales ou 2) au moins 2 lesions 
medullaires ou 3) 4 a 8 lesions cerebrales et une lesion 
medullaire 

Ou 

PEV anormaux* associes a 4 a 8 lesions cerebrales, ou moins de 
4 lesions cerebrales et 1 lesion medullaire a I'lRM 

Et 

Dissemination dans le temps demontree par I'lRM 

Ou 

Progression continue pendant 1 an 


Si tous les criteres indiques sont remplis, il s'agit d'un diagnostic de sclerose en plaques (SEP) ; si les 
criteres sont remplis seulement partiellement, il s'agit d'une «SEP possible »; si tous les criteres ont 
ete recherches, mais qu'ils ne sont pas remplis, le diagnostic est «pas de SEP». 

* Aucun autre test complementaire n'est necessaire; cependant, si I'imagerie (IRM) ou I'analyse 
du liquide cephalorachidien (LCR) sont negatives, il faut etre tres prudent avant de conclure au 
diagnostic de SEP et d'autres diagnostics differentiels doivent etre pris en consideration. II ne doit 
pas y avoir une meilleure explication du tableau clinique. 
t Des analyses positives du LCR impliquent la presence de bandes oligoclonales, detectees par des 
methodes de reference (determination isoelectrique), differentes de bandes oligoclonales similaires 
retrouvees dans le serum. II peut s'agir egalement d'un index IgG augmente. 
t Potentiels evoques visuels anormaux, comparables a ceux rencontres dans la SEP (retardes, mais 
ayant une morphologie conservee). 

Modifie d'apres McDonald Wl, Compston A, Edan G, et al. Recommended diagnostic criteria for 
multiple sclerosis : guidelines from the International panel on the Diagnosis of Multiple Sclerosis. Ann 
Neurol. 2001 ; 50 : 121-127 : table 3. 
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et chez 66 a 76 % des patients suspects de SEP. Bien que les lesions vues sur 1'IRM ne soient pas 
specifiques de SEP, les atteintes multifocales periventriculaires et ovoides sont en sa faveur. Les 
atteintes visibles a 1'IRM fluctuent dans le temps. Les lesions actives se rehaussent apres injection 
de gadolinium-DTPA (acide penta-acetique de diethylenetriamine). Des regions hypo-intenses 
en ponderation en T1 et injection de gadolinium (« trous noirs ») constituent aussi des marqueurs 
de progression de la maladie. Les lesions des nerfs optiques des patients avec une nevrite optique 
symptomatique sont mieux visualisees par les techniques de suppression de graisse et d'injection 
de gadolinium (voir fig. 4-22C). 

Frohman EM, Goodin DS, Calabresi PA, et al. The utility of MRI in suspected MS. Report of 
the Therapeutics and Technology Assessment Subcommittee of the American Academy of 
Neurology. Neurology. 2003; 61(5) : 602-611. 

Diagnostic 

Les criteres diagnostiques de SEP de McDonald prennent en compte les resultats de 1'IRM et du 
LCR (voir tableau 14-1). La SEP peut etre diagnostiquee sur la base de deux ou plusieurs episodes 
cliniques typiques associes a au moins deux lesions objectives. Le diagnostic de SEP peut aussi 
etre pose apres deux attaques et la mise en evidence dune lesion objective clinique (par exemple 
un deficit pupillaire afferent relatif ou une ophtalmoplegie internucleaire), ou une attaque et deux 
lesions objectives combinant les anomalies a 1'IRM et/ou du LCR, comme decrit en detail dans le 
tableau 14-1. Meme une atteinte neurologique insidieuse progressive evocatrice de SEP peut etre 
definie comme une SEP averee si les anomalies paracliniques typiques sont presentes. Les recur- 
rences de neuropathie optique, en l'absence d'autres manifestations cliniques ou paracliniques, ne 
suffisent pas pour affirmer un diagnostic de SEP. 

McDonald WI, Compston A, Edan G, et al. Recommended diagnostic criteria for multiple sclero- 
sis : guidelines from the International Panel on the Diagnosis of Multiple Sclerosis. Ann Neurol. 

2001; 50(1) : 121-127. 

Traitement 

Bien qu'il n'y ait pas de traitement curatif de la SEP, plusieurs therapies ralentissent revolution 
de la maladie et en diminuent les symptomes. Comme dans le traitement de la nevrite optique, 
les corticoides a forte dose sont souvent utilises en phase aigue des poussees. Les agents immu- 
nosuppresseurs et immunomodulateurs peuvent etre utilises pour le traitement a long terme. 
L'interferon (3-lb (Betaseron®), l'interferon (3-la sous-cutane (Rebif 8 ), l'interferon (3-lb intramus- 
culaire (Avonex®) et l'acetate de glatiramer (Copaxone®) reduisent d'approximativement un tiers la 
frequence de survenue des poussees. Ces traitements ont montre un effet positif sur les modifica- 
tions IRM des patients ayant une maladie discontinue. 

Les recherches en cours suggerent que le diagnostic et la mise en route precoces d'un trai- 
tement sont benefiques; l'etude CHAMPS (Controlled High-Risk Subjects Avonex® Multiple 
Sclerosis Prevention Study) a evalue les patients sans SEP definie mais avec un haut risque de 
developper la maladie definie par un evenement unique demyelinisant (nevrite optique, syndrome 
medullaire ou syndrome du tronc cerebral-cervelet) et la presence d'au moins deux plaques a 
1'IRM. Les patients traites par Avonex® furent 44 % moins sujets a developper une SEP definie (ou 
une progression de leur maladie) que ceux traites par placebo, sur une periode de 2 ans. L'etude 
BENEFIT (b etaferon in newly emerging multiple sclerosis for initial treatment) a montre des resul- 
tats similaires pour l'interferon (3- lb. 
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La mitoxantrone (Novantrone®) est utilisee pour le traitement de la SEP secondairement 
progressive; cependant, cet agent (et les autres immunosuppresseurs) ont d'importants risques 
de toxicite. Le natalizumab (Tysabri®) est un anticorps recombinant monoclonal qui previent la 
migration des leucocytes a travers l'endothelium des vaisseaux dans le SNC. Le Tysabri® a ete asso- 
cie a 3 cas de leuco-encephalopathie multifocale progressive (infection virale severe du SNC habi- 
tuellement letale) et 2 cas de melanome; il doit done etre utilise avec precaution par des praticiens 
experimentes dans le traitement de la SEP. De nombreux autres agents ont ete utilises pour traiter 
la SEP, incluant de faibles doses de methotrexate oral, des traitements sequentiels de corticoides, le 
cyclophosphamide, et d'autres. De nouveaux agents et combinaisons de traitements immunomo- 
dulateurs sont actuellement a l'etude. 

Goodin DS, Arnason BG, Coyle PK, Frohman EM, Paty DW ; Therapeutics and Technology 
Assessment Subcommittee of the American Academy of Neurology. The use of mitoxan- 
trone (Novantrone) for the treatment of multiple sclerosis : report of the Therapeutics and 
Technology Assessment Subcommittee of the American Academy of Neurology Neurology. 

2003; 61(10) : 1332-1338. 

Hartung HP, Gonsette R, Konig N, et al. Mitoxantrone in progressive multiple sclerosis : a placebo- 
controlled, double-blind, randomised, multicentre trial. Lancet. 2002; 360(9350) : 2018-2025. 

Interferon beta-lb is effective in relapsing-remitting multiple sclerosis. I. Clinical results of a mul- 
ticenter, randomized, double-blind, placebo-controlled trial. The IFNB Multiple Sclerosis Study 
Group. Neurology. 1993; 43(4) : 655-661. 

O'Connor P ; CHAMPS. The effects of intramuscular interferon beta- la in patients with high risk 
for development of multiple sclerosis : a post hoc analysis of data from CHAMPS. Clin Ther. 

2003; 25(11): 2865-2874. 

Rudick RA, Sandrock A. Natalizumab : alpha 4-integrin antagonist selective adhesion molecule 
inhibitors for MS. Expert Rev Neurother. 2004 ; 4(4) : 571-580. 


Myasthenie 

La myasthenie est une maladie dysimmunitaire caracterisee par la fatigabilite motrice, alors que le 
repos en ameliore les symptomes. La plupart des patients developpent des anomalies neuro-oph- 
talmologiques. Bien que la myasthenie soit souvent une maladie generale, la moitie des patients ont 
des signes et symptomes initiaux ophtalmologiques, et l'ophtalmologiste est done regulierement 
le premier praticien consulte. II s'agit dune pathologie de la jonction neuromusculaire, alors que 
les muscles et les nerfs sont intacts. Les recepteurs a l'acethylcholine necessaires a la transmission 
neuromusculaire sontbloques par des complexes immuns. La myasthenie peut etre causee, demas- 
quee ou aggravee par des medicaments comme le procainamide, la quinidine, la polymyxine, les 
aminosides, les antibiotiques amino-acide monobasiques, les corticoides, les (3-bloquants, les inhi- 
biteurs des canaux calciques, la chloroquine, le lithium, la phenytoine, le cysplatine, le magnesium 
et les statines. 

Drachman DB. Myasthenia gravis. N Engl J Med. 1994; 330(25) : 1797-1810. 

Purvin V, Kawasaki A, Smith KH, Kesler A. Statin-associated myasthenia gravis : report of 4 cases 
and review of the literature. Medicine (Baltimore). 2006 ; 85(2) : 82-85. 

Smith KH. Myasthenia gravis. Focal Points : Clinical Modules for Ophthalmologists. San Francisco : 
American Academy of Ophthalmology ; 2003, module 4. 
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Presentation clinique 

La caracteristique (bien qu'inconstante) de la myasthenie est la nature fluctuante des signes et 
la fatigabilite. Les signes et symptomes cliniques s'aggravent le soir et avec les efforts, et peuvent 
s'ameliorer avec le repos. Le signe le plus frequent est le ptosis qui peut etre uni- ou bilateral. II a 
tendance a varier, avec une ptose palpebrale plus marquee le soir, apres effort ou regard vers le haut 
prolonge. Le ressaut palpebral de Cogan, obtenu par alternance de saccades vers le haut et le bas, 
est une breve retraction de la paupiere superieure. Un autre signe palpebral est l'aggravation d'un 
ptosis ; en suivant la loi d'innervation de Hering, lorsque la paupiere controlaterale la plus ptosee 
est relevee manuellement, la paupiere la moins ptosee tombe invariablement (voir chapitre 11, 
fig. 11-4). Un ptosis a la fatigue doit etre recherche en demandant au patient de maintenir le regard 
vers le haut une minute ou plus. 

La myasthenie est souvent responsable de diplopie. La diplopie peut etre variable a la fois au 
cours dune journee et d'un jour a l'autre. Les troubles de l'oculomotricite peuvent simuler une 
paralysie oculomotrice neurogene (en general paralysie du VI, ou encore une atteinte partielle du 
III avec epargne pupillaire), une ophtalmoplegie internucleaire, des troubles oculomoteurs supra- 
nucleaires (par exemple paralysie du regard), ou la « paralysie » d'un muscle (par exemple droit infe- 
rieur isole). Une ophtalmoplegie complete peut survenir. Toute modification du type de diplopie, 
avec ou sans ptosis, est evocatrice de myasthenie. Comme pour le ptosis, l'aggravation de l'ophtal- 
moplegie peut etre obtenue par le maintien du regard dans la direction de la paresie par le patient. 
La faiblesse de l'orbiculaire de l'ceil est souvent retrouvee chez les patients myastheniques et, en cas 
de presence, peut etre un element fondamental pour distinguer la myasthenie des autres causes 
d'ophtalmoplegie. 

Lors d'une myasthenie, il n'y a jamais d'atteintes pupillaires ou de la sensibilite. Leur pre- 
sence doit faire rechercher un autre diagnostic. Les signes et symptomes generaux comprennent 
une faiblesse des muscles masticatoires et des extenseurs du cou, du tronc, et des membres ; une 
dysphagie; une raucite de la voix; une dysarthrie; et une dyspnee. Dysphagie et dyspnee peu- 
vent menacer la vie et doivent etre traitees rapidement. Une dysthyroidie survient chez environ 
5 % des patients myastheniques. Sa survenue peut eventuellement compliquer le tableau clinique 
ophtalmologique. 

Diagnostic 

Le diagnostic de myasthenie se fait par des arguments cliniques, en identifiant les signes et 
symptomes typiques, par des arguments pharmacologiques, en levant le blocage des recepteurs 
a 1'acetylcholine par l'administration d'inhibiteurs de l'acetylcholinesterase, par des arguments 
serologiques, par le dosage d'un taux eleve d'anticorps antirecepteurs a 1'acetylcholine, et par des 
arguments electrophysiologiques, par electromyogramme (EMG). 

Si une anomalie evidente est retrouvee a l'examen clinique, un test a X edrophonium (Tensilon®), 
un test au repos, ou un test au glagon peut apporter une aide au diagnostic. Les reponses a ces tests 
peuvent etre plus facilement mises en evidence si le patient est fatigue lors de leur realisation. 
Avant de realiser un test au Tensilon®, les patients doivent etre prevenus des effets secondaires 
potentiels de cette molecule : larmoiement, crampes abdominales, vomissement, hypersialorrhee. 
Pour pallier ces effets, il est important d' avoir a portee de main du sulfate d'atropine (0,4 a 0,6 mg) ; 
certains administrent de l'atropine (0,4 mg en sous-cutane) avant d'injecter le Tensilon®. 

Des effets secondaires majeurs de l'edrophonium injecte en intraveineux sont possibles, mais 
rares : bradycardie, arret respiratoire, bronchospasme, syncopes, crises cholinergiques. Ce test doit 
etre effectue chez des patients dont le pouls et la tension arterielle sont soigneusement suivis pen- 
dant toute la duree de l'examen. Les patients doivent etre confortablement assis dans un siege, 
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qui peut etre incline; la presence sur place d'un equipement de reanimation cardiorespiratoire 
est egalement requise. L'ophtalmologiste doit etre pret a gerer les effets secondaires majeurs par 
1 injection de sulfate d'atropine et le maintien des constantes vitales, en cas d'accident. Puisque le 
Tensilon® peut provoquer une bradycardie severe et une constriction bronchiolaire, il est prudent 
d'obtenir une consultation prealable par le medecin traitant, avant de 1'injecter chez des patients 
ayant des antecedents cardiorespiratoires. 

Dans les protocoles les plus frequents, on injecte une dose test, en intraveineux, de 2 mg (0,2 ml) 
dedrophonium, a travers une aiguille papillon. Le patient est surveille pendant 60 secondes. Si les 
symptomes (par exemple le ptosis ou le trouble oculomoteur) regressent ou s'amendent, le test est 
considere comme positif et peut etre arrete. En cas d' absence de reponse, une dose complementaire 
de 4 mg dedrophonium est administree. S 'il n'y a toujours pas de reponse, une derniere dose de 
4 mg est administree. L' administration fractionnee de cette molecule semble reduire le risque d'ef- 
fets secondaires. Cependant, un grand nombre de patients souffrent d'effets secondaires mineurs 
(fasciculations, coup de chaleur, nausees), de maniere independante de la fa^on dont la substance 
est administree. Lorsque le symptome oculaire est majeur (par exemple ptosis complet), la reponse 
au Tensilon® (elevation de la paupiere) est aussi le plus souvent majeure. A 1 inverse, un deficit subtil, 
tel un deficit oculomoteur a minima, necessite des moyens devaluation plus precis. Dans ce but, on 
peut utiliser la baguette de Maddox, ou 1' evaluation par la realisation de champs visuels binoculaires 
afin d' explorer la diplopie. Ces examens sont done effectues avant et apres l'injection de l'edro- 
phonium, afin devaluer son efficacite (voir chapitre 8). Les faux positifs sont rares. Un test negatif 
n'exclut pas le diagnostic de myasthenie, et impose une nouvelle realisation plus tard. 

Le test a la Prostigmine® (methylsulfate de neostigmine) est une alternative interessante au 
test au Tensilon®. C'est un test particulierement interessant chez des enfants et chez des adultes 
n'ayant pas de ptosis. Dans ces cas, il est necessaire d'observer les symptomes pendant une duree 
plus longue, pour la mesure de la motilite oculaire, qu'avec l'edrophonium. Les effets secondaires 
sont similaires a ceux produits par le Tensilon® ; les plus frequents sont la salivation, les fascicula- 
tions et les effets digestifs. La neostygmine et l'atropine sont injectees en meme temps en intramus- 
culaire. Un test positif induit une regression des symptomes durant 30 a 45 minutes. 

Le test au repos ( sleep test) est un examen simple, realisable au cabinet et qui peut permettre 
d'eviter la realisation d'un test au Tensilon®. Apres une premiere evaluation objective du deficit 
(mesure du ptosis ou de la motilite oculaire), le patient est allonge, au repos, avec les yeux fermes 
pendant 30 minutes. Les memes mesures sont repetees ensuite, apres que le patient a reouvert les 
yeux. Une amelioration des signes par le repos suggere la possibility d'une myasthenie oculaire. 

Le test au glagon est souvent utilise lors de la recherche d'une myasthenie. Il peut etre utilise 
uniquement pour evaluer son effet sur un ptosis. Des gla^ons contenus dans un sachet sont places 
sur les yeux fermes du patient pendant 2 minutes. Une amelioration du ptosis est constatee chez 
la plupart des patients atteints d'une myasthenie (fig. 14-2). Cependant, lors d'un ptosis myas- 
thenique complet , l'effet du refroidissement peut etre insuffisant et ne permet pas une regression 
complete du ptosis. 

Golnik K, Pena R, Lee A, Eggenberger ER. An ice test in the diagnosis of myasthenia gravis. 
Ophthalmology. 1999; 106(7) ; 1282-1286. 

Odel JG, Winterkorn JM, Behrens MM. The sleep test for myasthenia gravis. A safe alternative to 
Tensilon. / Clin Neuroophthalmol. 1991 ; 11(4) : 288-292. 

Seybold ME. The office Tensilon test for ocular myasthenia gravis. Arch Neurol. 1986; 43(8) : 842-843. 

Les autres examens complementaires en cas de myasthenie associent la recherche d' anticorps 
seriques diriges contre les recepteurs de l'acetylcholine ou la recherche d'anticorps anti-MuSK 
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Figure 14-2 A. Patiente de 57 ans souffrant d'une myasthenie, se manifestant par un ptosis 
modere, variable, a gauche. B. Le ptosis s'est amende apres la realisation d'un test au glagon pen- 
dant 2 minutes. (Remerciements au Dr Karl C. Golnik.) 

(kinase specifique dirigee contre les muscles), ou encore la realisation d'explorations electrophy- 
siologiques. II existe trois types de tests d 'anticorps diriges contre les recepteurs de V acetylcholine. Les 
anticorps ligands sont les plus souvent recherches en pratique, car ils sont detectables dans 90 % 
des cas de myasthenie generalisee et 50 % des cas de myasthenie oculaire. Les anticorps bloquants 
sont rarement detectes (1%) si les anticorps ligands sont absents. Lors d'une myasthenie, les anti- 
corps modulants sont aussi frequemment detectes que les anticorps ligands. La recherche des anti- 
corps bloquants et modulants est justifiee uniquement en cas de negativite des anticorps ligands, 
alors qu'il existe d'autres arguments forts en faveur d'une myasthenie. Des anticorps anti-MuSK 
peuvent etre detectes chez des patients ayant une myasthenie, en absence d' anticorps diriges contre 
les recepteurs de l'acetylcholine. 

L ' electromyographie, utilisant la stimulation nerveuse repetee, montre une reponse qui decroit 
chez de nombreux patients atteints de myasthenie. L'electromyographie par fibre unique est la 
methode la plus sensible pour detecter une myasthenie. Un thymome doit etre recherche chez tous 
les patient atteints de myasthenie ; sa presence est mise en evidence par une tomodensitometrie 
thoracique dans 10 % des cas. Un thymome malin est detecte chez une petite proportion de ces 
patients. En raison d'une association possible d'une myasthenie avec d'autres pathologies auto- 
immunes, il est important de rechercher chez un patient myasthenique un dysfonctionnement 
thyroidien et une anemie pernicieuse. 

Evoli A, Tonali PA, Padua L, et al. Clinical correlates of anti-MuSK antibodies in generalized sero- 
negative myasthenia gravis. Brain. 2003 ; 126(pt 10) : 2304-2311. 

Weinberg DH, Rizzo JF III, Hayes MT, Kneeland MD, Kelly JJ Jr. Ocular myasthenia gravis : pre- 
dictive value of single-fiber electromyography. Muscle Nerve. 1999 ; 22(9) : 1222-1227. 




Traitement 

Le traitement medical de la myasthenie associe les inhibiteurs de 1'acetylcholinestherase, la cortico- 
therapie et d'autres immunosuppresseurs. La thymectomie est indiquee chez des patients atteints 
d'une myasthenie generalisee, ayant une augmentation du volume du thymus, et tout patient 
ayant un thymome necessite la realisation d'une thymectomie. A 1'inverse, une atteinte oculaire 
myasthenique pure ne constitue pas une indication de thymectomie. Parfois, d'autres traitements 
doivent etre utilises pour des courtes durees, telles les immunoglobulines intraveineuses ou les 
plasmaphereses. 

La myasthenie est une pathologie de systeme, potentiellement tres grave. Une atteinte oculaire 
myasthenique pure, isolee est possible, mais 85 % des patients dont les premiers signes myasthe- 
niques sont localises au niveau des yeux evoluent vers des atteintes generalises dans les deux pre- 
mieres annees. Des atteintes potentiellement graves peuvent survenir en cas d'atteinte respiratoire, 
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ce qui justifie que le suivi de ces patients se fasse en collaboration avec un neurologue. Si les signes 
ophtalmologiques sont isoles et restent cantonnes a la sphere oculaire pendant au moins 2 ans, une 
generalisation ulterieure de la maladie est tres improbable, bien que possible. 

Richman DP, Agius MA. Treatment of autoimmune myasthenia gravis. Neurology. 2003 ; 61(12) : 
1652-1661. 

Orbithopathie dysthyroidienne 

L'atteinte oculaire associee a une pathologie thyroidienne, egalement connue sous le nom d'orbi- 
topathie dysthyroidienne (OD) ou d ' ophtalmopathie de Basedow , est une pathologie inflammatoire 
dysimmunitaire dont la cause sous-jacente demeure inconnue. Les signes cliniques, cependant, 
sont caracteristiques et peuvent combiner une retraction palpebrale, un eclat du regard, une 
exophtalmie, un deficit oculomoteur restrictif et une neuropathie optique. L'atteinte peut etre tres 
asymetrique entre les deux yeux. Bien que typiquement associees a l'hyperthyroidie, les orbitopa- 
thies dysthyroidiennes peuvent compliquer une hypothyroidie ou, dans de rares cas, une thyroi- 
dite d'Hashimoto; chez certains patients, les signes cliniques caracteristiques apparaissent sans 
qu'il y ait de dysfonction thyroidienne evidente objective ( « maladie de Graves euthyro'idienne »). 
Levolution de la maladie oculaire n'est pas necessairement parallele a 1'activite de la glande thy- 
roide ou au traitement des anomalies thyroidiennes. 

Signes palpebraux 

La retraction de la paupiere superieure est souvent un des premiers signes de l'OD (fig. 14-3A). 
Quand elle est accompagnee d'un eclat du regard (diminution de la descente de la paupiere quand 
le patient regarde en bas), elle est pratiquement pathognomonique dune maladie oculaire d'ori- 
gine dysthyroidienne. Une asymetrie moderee de la retraction palpebrale est parfois prise a tort 



Figure 14-3 Manifestations oculaires de la 
maladie de Basedow. A. Retraction de la pau- 
piere gauche, exophtalmie et protrusion pal- 
pebrale de la graisse orbitaire. B. Limitation 
importante de I'elevation de I'ceil droit due a la 
restriction par une augmentation de volume du 
muscle droit inferieur. C. Tomodensitometrie 
orbitaire, en coupes coronales, montrant un 
elargissement de tous les muscles droits. 
(Partie A : remerciements au Dr Steven A. Newman ; 
parties B, C : remerciements au Dr Karl C. Golnik.) 


c 
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pour un ptosis contralateral. Dans ce cas, 1'analyse d'anciennes photographies est utile pour etablir 
quel est l'aspect pathologique. 

Exopthalmie 

L'exophtalmie tend a rester strictement axiale, sans dystopie, chez environ deux tiers des patients 
atteints d'OD. La survenue dune exophtalmie asymetrique n'est pas rare ; dans certains cas, l'at- 
teinte peut sembler unilaterale. Tout patient suspect d'OD doit beneficier dune mesure de son 
exophtalmie a l'aide d'un exophtalmometre de Hertel. Quand l'exophtalmie est severe, la ferme- 
ture incomplete des paupieres peut entrainer une secheresse corneenne responsable d'un inconfort 
et d'une vision trouble. 

Myopathie extraoculaire 

L'elargissement des muscles extraoculaires est souvent responsable d'une restriction des mouve- 
ments oculaires (fig. 14-3B, C). La plupart des patients avec une ophtalmoplegie ont une atteinte 
asymetrique qui entraine souvent une diplopie. Cliniquement, le muscle droit inferieur est le plus 
souvent atteint, suivi du droit medial et du droit superieur. La vision double est ainsi souvent 
manifeste quand le patient regarde vers le haut ou l'exterieur. Comme cela a ete aborde dans le 
chapitre 8, l'OD est la cause la plus frequente des strabismes restrictifs. 

Neuropathie optique compressive 

Chez 5 % des patients atteints d'OD, les muscles oculomoteurs sont epaissis a l'apex de l'orbite, 
provoquant une compression du nerf optique (voir chapitre 4, fig. 4-23). L' atteinte du nerf optique 
est en general responsable d'une perturbation de la vision (trouble, diminuee ou assombrie). Une 
atteinte du nerf optique se manifeste par une diminution de l'acuite visuelle, une atteinte de la 
vision des couleurs, de la sensibilite aux contrastes, et du champ visuel, ainsi que par une perte de la 
vision peripherique. Les anomalies du champ visuel peuvent comprendre des scotomes centraux et 
des deficits arciformes. Parfois, les anomalies du champ visuel sont asymptomatiques. Une atteinte 
des nerfs optiques est accompagnee par un deficit pupillaire afferent relatif (DAPR), mais seule- 
ment en cas d' atteinte asymetrique. Au fond d'oeil, le nerf optique apparait normal (neuropathie 
optique retrobulbaire), mais aussi, a un stade plus tardif, oedemateux ou encore atrophique. 

Diagnostic 

Le diagnostic de l'OD repose d'abord sur une suspicion clinique. Bien que des anomalies biolo- 
giques des tests de la fonction thyroidienne (dosage quantitatif de l'hormone de stimulation thy- 
roidienne [TSH]), associees aux signes cliniques oculaires caracteristiques, soient un indicateur 
diagnostique majeur, la fonction thyroidienne peut etre entierement normale, meme en presence 
d'une orbitopathie patente. Les patients euthyroidiens ayant une orbitopathie evocatrice d'une OD 
peuvent poser un probleme diagnostique, mais l'association pathognomonique de signes tels que la 
retraction palpebrale et l'elargissement des muscles extraoculaires permet le plus souvent de poser 
le diagnostic en l'absence de dysfonction thyroidienne. Dans ce cas, le dosage des immunoglobuli- 
nes stimulant la thyroide, des anticorps antithyroidiens, et des anticorps antiperoxidase peut aider 
a l'etablissement du diagnostic. La mise en evidence de l'epaississement des muscles extraoculaires 
par echographie en mode B, scanner en coupes coronales ou IRM constitue souvent une bonne 
aide au diagnostic (voir fig. 14-3C). A la difference des myosites inflammatoires, les insertions 
musculaires au niveau du globe (tendons) sont souvent epargnees. Les diagnostics differentiels de 
l'exophtalmie sont nombreux ; ils incluent les maladies inflammatoires orbitaires, les masses orbi- 
taires et les fistules carotidocaverneuses. En presence d'une retraction palpebrale, d'autres causes 
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doivent etre evoquees, notamment une atteinte du tronc cerebral et l'existence dune regeneration 
aberrante du nerf oculomoteur. 

Traitement 

La normalisation de la fonction thyroidienne est une part importante de la prise en charge des 
patients avec une OD. Cependant, dans quelques etudes, le traitement par l'iode radioactif a ete 
associe a une aggravation de l'orbitopathie, et certains auteurs suggerent l'administration dune 
corticotherapie en parallele afin de reduire la survenue de cet effet. Le tabagisme a ete identifie 
comme un facteur de risque de progression de l'OD, et les patients doivent etre encourages a arre- 
ter de fumer. La corticotherapie (1,0 a 1,5 mg/kg de prednisone) peut aider a diminuer l'inflam- 
mation orbitaire, mais les effets secondaires dune corticotherapie prolongee (superieure a 2 mois) 
depassent generalement les benefices obtenus. 

Les traitements doivent etre adaptes aux signes et aux symptomes. De nombreux patients 
necessitent seulement des traitements symptomatiques, tels que des pommades lubrifiantes ocu- 
laires topiques la nuit et des larmes artificielles durant la journee. L'occlusion palpebrale nocturne 
peut aussi etre efficace chez les patients ayant une lagophtalmie. Dans les cas aigus de kerato- 
pathie d'exposition, une tarsorraphie peut etre necessaire. Une diminution de la retraction des 
paupieres superieure et inferieure doit etre entreprise en cas de retraction palpebrale chronique. 
La chirurgie palpebrale doit etre differee si une chirurgie orbitaire ou une chirurgie oculomotrice 
est envisagee. 

La diplopie associee a l'OD est liee a la fibrose musculaire progressive. Bien que la corticothe- 
rapie puisse controler l'inflammation orbitaire a court terme, aucun traitement specifique ne peut 
resorber la fibrose. Dans les formes aigues, la diplopie liee au strabisme restrictif peut etre suppri- 
mee par occlusion d'un oeil. Quand la deviation reste stable, une chirurgie musculaire peut permet- 
tre un realignement. Un realignement des images peut etre obtenu a l'aide de prismes, inclus dans 
les verres de lunettes ou a l'aide de Press-On™ de Fresnel. La radiotherapie est controversee dans les 
formes moderees. II est rare que ce traitement ameliore l'exophtalmie ou la motilite oculaire, mais 
il peut aider a diminuer les symptomes d'inflammation aigue. 

La presence d'une neuropathie optique necessite une intervention therapeutique rapide. 
Dans la plupart des cas, l'utilisation de doses elevees de corticoides oraux peut ameliorer de faqon 
importante la fonction du nerf optique. Des cures discontinues de corticotherapie IV ont aussi 
ete employees. Cependant, la dysfonction du nerf optique recidive generalement a l'arret de la 
corticotherapie. En cas de signes inflammatoires importants (injection conjonctivale, chemosis), 
une radiotherapie (20 Grays en fractions de 2 Grays) peut avoir un certain benefice. Le traitement 
radical consiste en la decompression chirurgicale du nerf optique a l'apex orbitaire. Bien que les 
quatre parois orbitaires puissent etre decomprimees, l'ablation de la paroi mediale posterieure 
est generalement la plus efficace. La technique chirurgicale peut etre realisee par voie endoscopi- 
que, comme une ethmo'idectomie externe (a travers la caroncule) ou a travers le sinus maxillaire 
(Caldwell-Luc). Quand l'exophtalmie est majeure, l'ablation du plancher de l'orbite (par une voie a 
travers la paupiere, apres incision conjonctivale ou a travers le sinus maxillaire) et parfois l'ablation 
de la paroi laterale peuvent diminuer la saillie du globe. Les patients doivent etre prevenus que la 
decompression chirurgicale peut modifier la motilite oculaire ou la position palpebrale. Aussi, la 
chirurgie des paupieres et la chirurgie des muscles extraoculaires doit etre differee si une chirurgie 
de decompression orbitaire est envisagee. 

Voir la Section 7 du BCSC : Orbit, Eyelids, and Lacrimal System (Orbite, paupieres et systeme 
lacrymal), pour davantage de details sur l'OD ; et la Section 1, Update on General Medicine (Mise 
au point en medecine generale), pour d'autres informations sur la dysfonction thyroidienne. 
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Bradley EA, Gower EW, Bradley DJ, et al. Orbital radiation for Graves ophthalmopathy : a report 
from the American Academy of Ophthalmology. Ophthalmology. 2008; 115(12) : 398-409. 

Sarcoidose 

La sarcoidose est une maladie granulomateuse multisystemique d'origine inconnue. Les patients 
les plus souvent affectes sont des adultes d'age moyen ; l'incidence annuelle pour les patients mela- 
nodermes est trois fois superieure aux caucasiens (2,4 % contre 0,85 %). Les etudes histopatho- 
logiques montrent des granulomes non caseeux avec accumulation de lymphocytes (CD4). Les 
poumons sont plus frequemment atteints, mais les yeux, le foie, les ganglions lymphatiques, la 
peau et le systeme musculosquelettique sont souvent atteints. Des signes neurologiques apparais- 
sent dans 5 a 15 % des patients, comprenant meningite, hydrocephalie, atteinte parenchymateuse 
(plus souvent hypothalamique), encephalopathie, epilepsie, thrombose veineuse durale, vascula- 
rite, neuropathie peripherique. 

Gullapalli D, Phillips LH. Neurologic manifestations of sarcoidosis. Neurol Clin. 2002 ; 20(1) : 

59-83. 

Rybicki BA, Major M, Popovich J Jr, Maliarik MJ, Iannuzzi MC. Racial differences in sarcoidosis 
incidence : A 5-year study in a health maintenance organization. Am J Epidemiol. 1997 ; 145(3) : 
234-241. 

Manifestations intraoculaires 

Les atteintes oculaires les plus frequentes sont l'uveite anterieure, la cataracte, la hyalite, la vascula- 
rite retinienne ( « en taches de bougie »), et la chorioretinite. Pour de plus amples informations sur 
ces manifestations, voir la Section 9 du BCSC, Intraocular Inflammation and Uveitis ( Inflammation 
intraoculaire et uveite) et la Section 12, Retina and Vitreous ( Retine et vitre). 

Manifestations neuro-ophtalmologiques 

Lors dune sarcoidose, la paralysie du nerf facial est la neuropathie cranienne la plus frequente. Une 
neuropathie optique peut aussi survenir, se manifestant comme une papillite ou comme une neuro- 
pathie optique retrobulbaire. Moins souvent, un granulome sarcoidosique peut se situer au niveau de 
la tete du nerf optique (voir chapitre 4, fig. 4-13). Rarement, la sarcoidose peut entrainer une neuro- 
retinite (oedeme papillaire avec exsudation en etoile maculaire), une perinevrite optique (oedeme 
papillaire sans baisse d'acuite visuelle ou augmentation de la pression intracranienne), ou un oedeme 
de stase. L'atteinte visuelle peut egalement etre liee a une atteinte des voies visuelles chiasmatiques ou 
retrochiasmatiques. La sarcoidose peut egalement etre responsable dune paralysie du nerf cranien 
oculomoteur, dune paralysie du regard, et de nombreuses anomalies pupillaires, incluant la pupille 
tonique d'Adie, le syndrome de Claude Bernard- Horner, et la pupille d' Argyll Robertson. 

Frohman LP, Grigorian R, Bielory L. Neuro-ophthalmic manifestations of sarcoidosis : clinical 
spectrum, evaluation, and management. / Neuroophthalmol. 2001 ; 21(2) : 132-137. 

Katz JM, Bruno MK, Winterkorn JM, Nealon N. The pathogenesis and treatment of optic disc 
swelling in neurosarcoidosis : a unique therapeutic response to infliximab. Arch Neurol. 2003 ; 

60(3) : 426-430. 

Diagnostic 

La plupart des patients atteints de neurosarco'idose ont des anomalies a 1'IRM (absentes dans 
18 % des cas). Les anomalies les plus frequentes de neuro-imagerie sont une prise de contraste 
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meningee et leptomeningee. Cependant, aucune des anomalies retrouvees en IRM n'est speci- 
fique de la maladie. L'etablissement de criteres diagnostiques est difficile. En cas de sarcoidose 
active, l'enzyme de conversion de l'angiotensine (ECA) serique est elevee chez 52 a 90 % des 
patients. La scintigraphie au gallium est non specifique, mais en combinaison avec la presence 
dune elevation de 1'ECA, elle aurait 100 % de specificite et 73 % de sensibilite. Un lavage bron- 
choalveolaire, une biopsie d'adenopathies et des biopsies conjonctivales peuvent etre realises. 
Une radiographie du thorax peut orienter la biopsie, mais un scanner thoracique est necessaire 
lorsqu'il y a une suspicion importante. 

Christoforidis GA, Spickler EM, Redo MV, Mehta BM. MR of CNS sarcoidosis : correlation of 
imaging features to clinical symptoms and response to treatment. AJNR. 1999 ; 20(4) : 655-659. 

Traitement 

La corticotherapie est la therapeutique de premiere intention, mais le methotrexate, la ciclospo- 
rine, le cyclophosphamide, l'azathioprine, le chlorambucil et la chloroquine sont parfois utilises 
chez les patients corticodependants. La radiotherapie a ete proposee comme traitement alternatif 
ou adjuvent, mais son efficacite a long terme n'est pas prouvee. 


Maladies genetiques 

De nombreuses maladies genetiques sont responsables de signes neuro-ophtalmologiques. Des 
myopathies et des syndromes neurocutanes (phakomatoses) sont les maladies genetiques les plus 
frequentes ayant des manifestations neuro-ophtalmologiques. Les neuropathies optiques geneti- 
ques sont decrites dans le chapitre 4 de ce volume. 

Myopathies 

Plusieurs maladies genetiques entrainant un dysfonctionnement mitochondrial peuvent affecter 
les muscles extraoculaires. 

Ophtalmoplegie chronique progressive externe 

L'ophtalmoplegie chronique progressive externe (OCPE) est une myopathie hereditaire d'origine 
mitochondriale caracterisee par une ophtalmoplegie symetrique et un ptosis lentement progressifs 
(fig. 14-4). II s'agit le plus souvent d'une deletion de 1'ADN mitochondrial (mtADN), parfois dune 
mutation de 1'ADN nucleaire qui entraine ensuite des mutations du mtADN. Le mode de trans- 
mission peut etre mitochondrial (maternel), autosomique, ou bien des mutations sporadiques 
peuvent exister, sans qu 'il y ait une transmission aux generations suivantes. Les patients presentent 
souvent un ptosis et ne developpent generalement pas de diplopie en depit de l'ophtalmoplegie. 
Cette atteinte est souvent confondue avec la myasthenie. L'histoire familiale et des photographies 
anciennes peuvent aider a la differentiation entre ces deux pathologies. Les signes cliniques sont 
souvent apparents dans la deuxieme decennie de vie. Les symptomes generaux peuvent compren- 
dre une fatigabilite musculaire. L'etude histopathologique des biopsies musculaires montre les 
caracteristiques «fibres rouges dechirees» (fig. 14-5) et une proliferation mitochondriale, et les 
etudes en microscopie electronique montrent la presence d'inclusions anormales dans les mito- 
chondries atteintes. 

Le syndrome de Kearns-Sayre est une myopathie hereditaire qui associe une OCPE, une 
retinopathie pigmentaire, des troubles de conduction cardiaque et, de faqon variable, une ataxie 
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Figure 14-4 A. Patiente de 42 ans ayant 
un ptosis et une ophtalmoplegie d'ins- 
tallation progressive depuis 2 ans. Une 
biopsie du muscle deltoi'de a montre 
la presence de lesions histologiques 
(« fibres rouges dechirees») compati- 
bles avec une ophtalmoplegie chronique 
progressive externe. (Remerciements au 
Dr Steven A. Newman.) 


cerebelleuse, une surdite et une elevation des proteines dans le LCR. Un bilan cardiaque est indis- 
pensable pour eliminer des troubles de conduction. 

Bau V, Zierz S. Update on chronic external ophthalmoplegia. Strabismus. 2005 ; 13 : 133-142. 

Dystrophie oculopharyngee 

La dystrophie oculopharyngee est une affection hereditaire, en general autosomique dominante, 
avec un debut entre 50 et 70 ans. Le tableau typique est une dysphagie progressive suivie dune 
fatigabilite musculaire proximale et d'un ptosis, la plupart des patients developpant une OCPE. 
Les etudes histopathologiques retrouvent une myopathie vacuolaire. La maladie est rencontree 
classiquement chez les patients d'origine franco-canadienne. L'unique mutation responsable 
decrite a ce jour est une repetition de triplets consistant en des triplets de 2 a 7 bases supplemen- 
taires repetees en sequence dans l'exon 1 du gene de la proteine nucleaire 1 liee a la polyadenine 
(. PABPN1 ). 



Figure 14-5 Histopathologie du tissu musculaire chez un patient atteint d'un syndrome de Kearns- 
Sayre montrant des « fibres rouges dechirees» ( ragged red fibers) (f leches). Coloration tissulaire 
par trichrome Gomori modifiee. (Remerciements au Dr Eric Eggenberger.) 
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Dystrophie myotonique 

*NdT La dystrophie myotonique (ou maladie de Steinert*) est une atteinte hereditaire multisystemique 
dominante, qui produit egalement une ophtalmoplegie pouvant evoquer une OCPE. Deux types 
ont ete identifies : le type 1, du a une mutation dans le chromosome 19, et le type 2, du une mutation 
dans le chromosome 3. Les tests sanguins peuvent confirmer le diagnostic. Les symptomes apparais- 
sent en general tard dans l'enfance ou au debut de l'age adulte, avec une myotonie qui s'aggrave lors 
des efforts, au froid et a la fatigue. Cette affection est facile a detecter en demandant au patient de 
serrer les mains ; celui-ci ne sera pas capable de relacher rapidement son etreinte. Cette myopathie 
est inhabituelle car elle affecte la musculature distale des membres inferieurs en premier. L'atteinte 
des muscles temporal et masseter produit le typique visage en « hachette ». Le visage myopatique, la 
calvitie frontale et le ptosis sont typiques de la maladie, au niveau individuel et familial. 

L'atteinte oculaire comprend un ptosis, une retinite pigmentaire, une ophtalmoparesie et des 
depots polychromatiques intracristalliniens (cataracte «en arbre de Noel»). Les pupilles sont en 
myosis et repondent faiblement a la lumiere. Les autres signes sont un retard mental, une resis- 
tance a l'insuline, une surdite, une cardiomyopathie, des anomalies cardiaques de conduction, une 
atrophie testiculaire et une atonie uterine. L'electromyographie apporte le diagnostic definitif, en 
retrouvant des decharges myotoniques typiques. 

Syndromes neurocutanes 

Les syndromes neurocutanes, ou phakomatoses, sont des maladies caracterisees par la presence 
d'hamartomes atteignant differents organes comme la peau, les yeux, le SNC et les visceres. 
Plusieurs entites sont classiquement regroupees dans cette categorie : les neurofibromatoses, la 
sclerose tubereuse de Bourneville, les angiomatoses cerebrofaciales (syndrome de Sturge- Weber), 
les angiomatoses retiniennes (maladie de von Hippel), l'ataxie-telangiectasie (syndrome de Louis- 
Bar), et le syndrome de Wyburn-Mason (tableau 14-2). Le syndrome d'hemangiome caverneux 
retinien associe a des angiomes du systeme nerveux central (von Hippel-Lindau) est une autre 
variante de phakomatose. Les phakomatoses sont decrites dans la Section 6 du BCSC, Pediatric 
Ophthalmology and Strabismus ( Ophtalmologie pediatrique et strabisme). Dans ce chapitre, nous 
developpons les caracteristiques des atteintes neuro-ophtalmologiques de ces pathologies. 

Ces maladies sont caracterisees par des tumeurs developpees a partir d'elements du tissu nor- 
mal : hamartomes et choristomes. Un hamartome est compose d'elements normalement retrouves 
dans le site atteint. Les tumeurs gliales retiniennes de la sclerose tubereuse sont un type d'hamar- 
tome. Les hamarties sont similaires aux hamartomes histologiquement, mais ne grandissent pas. 
Les hamartomes et les hamarties different de veritables tumeurs dans le sens oil ils semblent etre 
des anomalies de formation tissulaire plutot que des proliferations cellulaires se developpant au 
sein d'un tissu prealablement normal. Ils n'ont pas la capacite de proliferer sans limite comme les 
veritables tumeurs. Les choristomes sont la proliferation pseudotumorale composee de tissu nor- 
malement non present sur le site de croissance. 

Neurofibromatose 

Les deux formes les plus frequentes de neurofibromatose sont la neurofibromatose de von 
Recklinghausen (NF1) et la neurofibromatose acoustique bilaterale (NF2). La NF1 est la forme la 
plus frequente de la maladie ; elle se transmet sur un mode autosomique dominant et est liee au 
chromosome 17. Cliniquement, il s'agit multiples neurofibromes, des lesions cutanees pigmen- 
tees, des malformations osseuses, et des tumeurs associees. La maladie est definie par la presence 
de lesions cutanees pigmentees multiples (taches cafe-au-lait), des neurofibromes, et des nodules 
iriens (Lisch) (fig. 14-6). Les cas moderes peuvent presenter uniquement des nodules iriens asso- 
cies a des taches cafe-au-lait. 


Tableau 14-2 Phakomatoses 


chapitre 14: Manifestations neuro-ophtalmologiques des pathologies generale 


CD 0 


LO 
CM 
Q. 
CO 
0 
E 

i - • o 

O" c 0 

■-(DO 

| .E E 
S E o 
o o 

t: "o a 


0 0 


O' 

"O 

0 

o 

Q. 

CO 


0 
E 

^ o 

C7 c 0 

E c | 'M 

S'e p ? 

o o _c 

t; "o u !- 


0 0 


0 

J E 
o 


cr c 

E c ! " 

S E ° a 
O o £ (N 

T3 O CM 


X 

o 

0 

'0 
0 o 


CJ 


0 


0 O . _ 

■55 O 0 0 
Q. 0 '0 c 


!1 1 g-®=i»g-g 8 




1 £ 0 'CD 
S .g o o 


- 2 0) 0.— »_ 
0 □) c '0 Cl 0 
05 c 'c CJ "c 
0 >0 0 c 


vu v_i 1; 'vl> ~ , 

E ^ I E 10 - 

X 


_ E 

■0 -0 


0 'O 

c -o 


0 _2 
.5? O) 


E - 

'0 0 


o t 

u _0 

0 4_ 
Q_ 0 

C > 


E 

o 73 
o 0 


0 0 
O "O 


O 


0 


t 0 

03 $ 
0 =5 


0 


0 
E 
o 

to 
O) Q_ 

< 


0 0 
© 0.0 
o \p 0 
c 
'0 

> s - 
0 CD 
0 £ 

~G <0 


0 

T3 

0 — 
!- 0 

2 g 

a E 
£ 


3 E 


o _ 
■e > 

E C 


I 0 

Is 

Q. 0 

x E 

C •- 

o O) 

> c 0 

0 3 O 

-O C 

0) g .® 

"o -E 

J5 ■= « 
0 — 1 *- 


0 

0 


O) 


o 

1 0 JD 

_ E .2 
w 0 

CD O) m— 

-o c _o 
a) 3 ra 
E o a 

O £2 '0 

CO 


0 


0 
c 

— 0 
^ - E 
_3 <0 

o 
0 


c 0 
.2 0 

0 "O 




< 




0“ 



0 

E 


c 

p 

0 


0 

’0 

— 

0 

-t — 1 

0 

O) 

E 

0 

E 

0 

a. 

0 

0“ 

E 

0 

0 

c 

0 

M— 

M— 

0 

_ 0 ) 

‘a> 

O 

c 

"0 

E 

c 

O 

0 

-t— ■ 

"c 

'0 

0 

C 






o 

0 — 
® 0 

73 T3 
0 

0 0 
E 0 


o w 

■S’ E 

> o 
o Z 

n L - 


E 

o 

o D 
0 

— CD 

°? E 

0 o 

0 "a) 
c 


0 


0 


C CD 

_E "O 
2 0 
£ c 
o 0 


1 * 


O 

e 


Q- E 


0 


o 

_o :! 


0 


h- Q. 

o o 
!= 0 
o Q_ 
0 


0 

T3 


cr ^ — o 

-0 .1=: ■— Q) 0 0 

(/5 X C Q_ . — 0 0 

3 3 X '0 o - - 


I 'S 

C D 


0 3 O) t 
00 c 


~ o CD O 


m Q- 
0 >0 

0 V CD 
s- ~0 

g 

'0 !o 

0 E 
o 0 
a. o 


O 


c e 0 

o -2 73 

g “ ® 
8 £ -s 
0 '_0 '0 
— O > 
0 0 3 
73 "q. 0 
•0 


3 . 

0 — o , 
0 0 0 
a. -a P 


- it 
2 =5 

’c CO 
-0 0 
O) E 
c o 
t 
0 


_0 
CD 0 
0 "O 

® 0 
o .0 

■- > 

'0 '0 0 

a. 73 5 


O) o 

C •• 


0 0 
c -O 


0 

"O 


c 

o 

® © 
73 -O 

© 0 
0 


^ — 0 

2 ^ W 

0 © 3 

E 0 0 

c -o 

O £_ Q) 

-9 - = 

*s ® -g 

0 ^ 


CL 

> 


• 355 


(Suite) 


356 • Neuro-ophtalmologie 


*5 

< 


D 

<0 

CM 

4 

t— o 

3 ' 5 ) 

0 .2 

_0 O 

.q ■£ 

,co ro 


CD 0 


CO 

cr 

CD 
0 
E 

_ . o 

cr c 0 

•- 0 o 

E.EE 

° £ 2 
o o jz 
t: -a o 


-O 2 

0 _Q 


O 

CO CO 
-QJ CO 


O 
c 
'0 0 
■D "" 
< 


CD 

0 

E 

t 2 

0 _Q 


CD - 0 ^ 

Q- F 

(11 CZ 

£ 


Cl >0 
0 " X 


? E 


'0 -£ 


0 

0 0 

"0 0 


0 ^0 0 

- CO - 

> 

Q 


0 « 

0 CO 
’0 > 


c 

0 

0 

0 

U 

CL 

0 

-t - 1 

O 

E 

3 

0 

JC 

M— 

0 

'0 

'CL 

3 

X 

3 

0 

CL 

O 

H— 

O 

.0 

03 

c 

0 

‘E’ 

0 

> 

3 

0 

E 

0 

m 

0 

— 

0 

C 

<T5 

0 

c 

c 


c 

< 


'0 


CL 

5 >0 

I 

-0 
0 0 

C 0) 

2 E 


0 

+-< 0 

0 

cc 


0 0 

> CD 


£ CD 

03 E 
o 


_D- 

~o 

0 

o 

Q. 

CO 


■O 

0 

E 


3 o =! 3 


>0 0 
_Q = 

2 > 

0 


.5? ‘=3 
0 O 
0 —I 

O 0 

.0 -a 
'cd 0 

s| 
>0 »- 
V "D 

.2? £ 
v -T 


5 c I 

CL O 0 

-0 ■+- c 

o g <co 


0 0 H- 

■C CO 'o 


■O -D 




c 

_ 0 

o 'w 
— '0 
0 — 
c/3 0 
0 

= 0 

0 "O 


0 0 0 

“ p <D 

§ o .E 

ZJ ■— H-I 

C 03 '0 

E <= »- 
E c° 0 
o "" 
o 


0 0 o CD 


0 > 

0 SB 

Q. ® ~ 
0 0 0 
O 0 — 

_ E - 


c 

0 

0 

'0 




0 


o 

(J 


t E 

^ ■§, 

0 ?_ 

^ 0 >< 

<u — S 
£ c c 
a ° E 
E 0 -0 
-n 0 O 

c ^ £ 

> 

CO 


o 


.Q. 

O 

.C 

£ 


chapitre 14 : Manifestations neuro-ophtalmologiques des pathologies generales • 357 


Les neurofibromes sont histologiquement benins, sous forme de fibrome molluscum ou de 
neurofibrome plexiforme. Ils peuvent envahir les paupieres et la face, provoquant parfois des 
deformations majeures (voir chapitre 11, fig. 11-1). Les nodules de Lisch sont des hamartomes 
pigmentes iriens presents chez 94 a 97 % des patients de plus de 6 ans atteints de NF1. Ces nodu- 
les ne sont pas symptomatiques mais peuvent aider a etablir le diagnostic, particulierement 
dans les formes atypiques. 

Les autres atteintes oculaires de la neurofibromatose sont le glaucome congenital et les astro- 
cytomes retiniens. Les defects osseux peuvent concerner l'orbite, le plus souvent la grande aile du 
sphenoide, provoquant une encephalocele orbitaire. Des atteintes des vertebres et des os longs 
sont possibles. Des tumeurs multiples du cerveau, de la moelle epiniere et des meninges, ainsi que 
des atteintes des nerfs craniens peripheriques et sympathiques peuvent etre retrouvees chez ces 
patients. Les gliomes du chiasma et les gliomes du nerf optique chez les enfants sont frequemment 
associes a la neurofibromatose. Ces lesions entrainent une exophtalmie et une baisse visuelle, mais 
ne menacent pas le pronostic vital. Leur traitement est controversy. Le pheochromocytome et les 
meningiomes peuvent faire partie de ce tableau. Voir le chapitre 4 pour les paragraphes consacres 
aux gliomes et aux meningiomes du nerf optique. 

Savar A, Cestari DM. Neurofibromatosis type 1 : genetics and clinical manifestations. Semin 
Ophthalmol. 2008; 23(1) : 45-51. 




Figure 14-6 L'atteinte oculaire la plus frequente dans la neurofibromatose de type 1 (NF1) est la 
presence de nodules iriens de Lisch. Ils sont souvent pales chez un patient avec un iris fonce (A), 
mais ils peuvent etre relativement fonces chez des patients avec un iris clair (B). Le diagnostic est 
souvent suggere par les lesions cutanees, incluant des taches cafe-au-lait (C) ou des neurofibro- 
mes cutanes (D). (Partie A : remerciements au Dr Mark J. Greenwald ; parties B-D : remerciements au 
Dr Steven A. Newman.) 
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La neurofibromatose acoustique bilateral e (NF2) est moins frequente que la NF1. Egalement 
transmise sur un mode autosomique dominant, la NF2 est liee au chromosome 22. Seulement 
60 % de ces patients ont des taches cafe-au-lait ou des neurofibromes peripheriques, alors que les 
nodules de Lisch sont absents. Un neurinome bilateral de l'acoustique est generalement present et 
symptomatique chez les jeunes adultes. D'autres tumeurs du SNC peuvent survenir, mais moins 
souvent que dans la NF1. Les autres atteintes oculaires comportent des hamartomes combines de 
la retine et des cataractes sous-capsulaires posterieures. 

Ferner RE. Neurofibromatosis 1 and neurofibromatosis 2 : a twenty-first century perspective. 

Lancet Neurol. 2007; 6(4) : 340-351. 

Sclerose tubereuse de Bourneville 

Cette maladie est transmise sur un mode autosomique dominant. II existe deux genes de la sclerose 
tubereuse : un situe sur le chromosome 9q34 (TSC1 ), et l'autre en 16pl3.3 ( TSC2 ). Le gene produit 
de la tuberine (TSC1) et de l'hamartine (TSC2), formant un heterodimer qui inhibe la croissance 
cellulaire et la proliferation cellulaire. Le mecanisme exact par lequel la mutation de ces genes 
aboutit a la sclerose tubereuse est inconnu. Elle est caracterisee par l'association classique dune 
triade avec adenome sebace, retard mental et epilepsie, mais la presentation clinique peut etre tres 
variable. La plupart des patients ont une epilepsie, mais beaucoup ont une intelligence normale. 
Les adenomes sebaces sont en fait des angiofibromes hamartomateux ayant en general une distri- 
bution en aile de papillon sur le nez et les joues (fig. 14-7). Les autres lesions cutanees comprennent 
des fibromes peri-unguaux, des taches cafe-au-lait, des taches en peau de chagrin (grandes taches 
hyperpigmentees se developpant en general sur le tronc). Les taches en feuille de frene sont des 
zones cutanees en forme de feuilles depigmentees qui sont fluorescentes a la lampe de Wood, et 
sont aussi considerees comme pathognomoniques de la sclerose tubereuse. 

L'hamartome astrocytique calcifie ( calcification cerebrale) est frequemment mis en evidence 
sur les radiographies corps entier ou sur le scanner. D'autres atteintes viscerales ont ete decrites 
comprenant des rhabdomyomes cardiaques, des kystes renaux et des angiomyolipomes. L'atteinte 
oculaire caracteristique retrouvee est l'hamartome astrocytique de la retine ou du nerf optique. 

Angiomatose cerebrofaciale (encephalotrigeminee) 

Le mode de transmission de 1 ' angiomatose cerebrofaciale , ou syndrome de Sturge-Weber , est spo- 
radique. La lesion cutanee caracteristique du syndrome de Sturge-Weber est le ncevus flammeus 
( tache de vin), un angiome se developpant dans la peau et les tissus sous-cutanes suivant la dis- 
tribution du nerf cranien V (nerf trijumeau) (fig. 14-8). La lesion est presente des la naissance, 
en general unilateral, et souvent associee a un hemangiome leptomeninge parieto-occipital isp- 
silateral a l'hamartome vasculaire facial. Les calcifications du cortex sous-jacent a l'hemangiome 
peuvent etre vues radiologiquement. Un scanner est indispensable pour mettre en evidence les 
calcifications, mais FIRM peut prouver l'envahissement leptomeninge typique de cette pathologie. 
L'epilepsie est le probleme principal de ces patients. 

Un glaucome congenital a angle ouvert est retrouve chez 30 a 70 % des patients avec un syn- 
drome de Sturge-Weber, et il est souvent associe a un angiome de paupiere superieure. Le debut 
du glaucome peut survenir a tout moment; la tonometrie doit done etre mesuree precocement 
et repetee periodiquement. Une heterochromie irienne a ete decrite. La lesion caracteristique du 
fond d'oeil est un hemangiome choro'idien, une masse moderement elevee, solitaire, jaune orange, 
retrouvee au pole posterieur chez pratiquement 50 % de ces patients. Une atteinte uveale plus dif- 
fuse peut donner au fond d'oeil une apparence confluente de « sauce tomate» (voir fig. 14-8) ; un 
decollement de retine exsudatif peut survenir en association avec ces lesions. 
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Figure 14-7 A. Le signe cle de la sclerose tubereuse est 
la presence d'adenomes sebaces envahissant les joues, 
particulierement presents dans la zone du sillon nasola- 
bial. Une autre atteinte cutanee classique est la presence 
de taches en forme de feuilles de frene (B), mieux vues 
en lumiere ultraviolette, et des lesions subungueales (C). 
D. Les signes ophtalmologiques comprennent la presence 
d'hamartomes astrocytiques au fond d'ceil. E. Les hamar- 
tomes intracraniens surplombent souvent la zone subepen- 
dymaire. Ms sont frequemment calcifies, devenant visibles 
par la tomodensitometrie. (Parties A, B : remerciements au 
Dr Mark J. Greenwald ; parties C, E : remerciements au Steven A. 
Newman; partie D : reproduit de Kline LB, Foroozan R, eds. Optic 
Nerve Disorders. 2nd ed. Ophthalmology Monograph 10. New York : 
Oxford University Press, in cooperation with the American Academy 
of Ophthalmology; 2007 ; 164.) 


Le syndrome de Klippel-Trenaunay-Weber est une variante d'angiomatose cerebrofaciale. Les 
atteintes non oculaires comprennent des naevus flammeus cutanes, des varicosites, associes a une 
hemihypertrophie des membres et une angiomatose intracranienne. Les lesions cutanees et vascu- 
laires sont parfois traitables par photocoagulation au laser. Les atteintes oculaires, le plus souvent 
un glaucome congenital et des telangiectasies conjonctivales, sont rares. 
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Figure 14-8 Syndrome de Sturge-Weber. A. Cet enfant d'un an a ete adresse pour taches de vin 
envahissant le territoire duV 1 et du V 2 du cote droit, atteinte frequente lors d'un syndrome classique 
de Sturge-Weber. Ces patients ont souvent un glaucome congenital. B. Chez un enfant avec un 
glaucome congenital, le globe oculaire peut augmenter de volume (buphtalmie). C. Des malforma- 
tions corticales vasculaires associees, suivant les circonvolutions, peuvent aussi survenir ( fleche ). 
Elies peuvent etre retrouvees en IRM. Les patients peuvent egalement avoir un hemangiome cho- 
roidien diffus provoquant une hyperhemie et un aspect rouge diffus de la choroide. D. Hemangiome 
choroidien. E. CEil normal contralateral. (Parties A, B : remerciements au Dr Steven A. Newman ; partie C : 
remerciements au Dr Mark J. Greenwald ; parties D, E : remerciements au Dr James J. Augsburger.) 





chapitre 14 : Manifestations neuro-ophtalmologiques des pathologies generales • 361 


Angiomatose retinienne 

Egalement connue sous le nom de maladie de von Hippel , 1 ' angiomatose retinienne est transmise sous 
un mode autosomique dominant. La maladie peut aussi survenir sporadiquement. La lesion oculaire 
caracteristique est 1'angiome capillaire retinien; il s'agit dune tumeur retinienne rosatre, globuleuse, 
dont la surface est lisse, en lien avec le developpement a partir dune seule artere retinienne tortueuse 
et dilatee et de sa veine de drainage d'aspect similaire (fig. 14-9). Les lesions sont souvent multiples et 
bilaterales dans 50 % des cas. Une exsudation sereuse peut provoquer un decollement de retine. 

Des hemangioblastomes cerebelleux sont retrouves chez approximativement 25 % des patients 
avec une angiomatose retinienne; cette association est connue sous le nom de maladie de von 
Hippel-Lindau. L'hemangioblastome peut egalement survenir dans le tronc cerebral ou la moelle 
epiniere et etre associe a des cavitations de ces regions. 

Les patients ayant un angiome cerebelleux peuvent aussi avoir un kyste renal, pancreatique, 
hepatique ou epididymaire ainsi qu'un pheochromocytome ou un carcinome renal - nombre de 
ces affections etant potentiellement letales. La detection precoce de cette anomalie retinienne 
impose une prise en charge rapide pour des investigations systemiques. 

Ataxie-telangiectasies 

L'ataxie-telangiectasie, ou syndrome de Louis-Bar, est consideree comme la cause la plus frequente 
d'ataxie progressive dans la petite enfance. Elle est caracterisee par une ataxie cerebelleuse progres- 
sive et des telangiectasies oculocutanees. Une hypoplasie thymique, avec deficience en immuno- 
globulines et de la fonction des lymphocytes T, predispose le patient a des infections sinusiennes 
et pulmonaires recidivantes. Les anomalies genetiques sont localisees sur le chromosome 11, et le 
mode de transmission est habituellement autosomique recessif. Cette anomalie genetique aboutit 
a une activation dune proteine kinase indispensable a la regulation de la reparation de l'ADN. Les 
manifestations cliniques de l'ataxie-telangiectasie sont liees aux resultats du signal de l'ADN mal 
repare. Les telangiectasies de la conjonctive sont pratiquement constamment retrouvees, surtout 
quand 1'enfant vieillit (fig. 14-10). Les troubles de la motilite oculaire sont les signes oculaires clas- 
siques - surtout la paralysie supranucleaire du regard horizontal et vertical. Au debut, le patient 
est incapable d'initier les saccades, ce qui peut etre associe a des mouvements de la tete et des ano- 
malies de la phase rapide du nystagmus optocinetique. Les poursuites sont ensuite atteintes, et la 
maladie peut aboutir a une ophtalmoplegie totale. Cependant, les reflexes oculocephaliques restent 



Figure 14-9 Le patient ayant un syndrome 
de von Hippel est souvent porteur d'angio- 
mes retiniens. ( Remerciements au Dr Steven A. 
Newman.) 



Figure 14-10 Vaisseaux sous-conjonctivaux 
anormalement dilates et tortueux a gauche 
chez un enfant atteint d'ataxie-telangiectasie. 
(Remerciements au Dr Mark J. Greenwatd.) 
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preserves. Les patients qui ne succombent pas a des infections recidivantes ont un haut risque de 
survenue de tumeurs malignes. 

Syndrome de Wyburn-Mason 

Le syndrome de Wyburn-Mason correspond a l'association dune malformation arterioveineuse 
(MAV) intracranienne avec une MAV de la retine ipsilaterale ( angiome racemeux ) (fig. 14-11). La 
transmission est sporadique. La MAV correspond a la communication directe entre des arteres et des 
veines sans lit capillaire. Au niveau retinienne, les vaisseaux peuvent envahir toute la partie posterieure 
du globe, etant plus larges et tortueux que dans un oeil normal. Des hemorragies spontanees a partir de 
ces lesions peuvent entrainer une baisse d'acuite visuelle. En raison de l'association entre les MAV reti- 
niennes et intracraniennes, une IRM cerebrale doit etre realisee chez les patients ayant une MAV reti- 
nienne. L'association de plusieurs MAV peut etre retrouvee dans la partie centrale cerebrale, la region 
basofrontale, ou la fosse posterieure, et peut etre associee a des hemorragies intracraniennes sponta- 
nees ou des convulsions. Des MAV peuvent egalement apparaitre dans les maxillaires, la fosse pterygo- 
idienne, ou la mandibule. Des MAV orbitaires peuvent etre associees a une exophtalmie moderee, une 
dilatation vasculaire conjonctivale, pouvant expliquer la perception d'un souffle par le patient. 


Selection de pathologies neuro-ophtalmologiques liees 
a la grossesse 

De nombreuses anomalies neuro-ophtalmologiques surviennent ou peuvent s'aggraver durant la 
grossesse ou la periode du postpartum. Elies comprennent la thrombose veineuse cerebrale, l'apo- 
plexie pituitaire (syndrome de Sheehan), le syndrome d'encephalopathie posterieure reversible 
et l'hypophysite lymphocytaire. D'autres pathologies peuvent egalement survenir pendant cette 
periode : macroadenomes pituitaires (preexistants), meningiomes, hemangiomes choroidiens et 
orbitaires. Les thromboses des sinus veineux sont decrites plus loin dans ce chapitre, dans le para- 
graphe consacre aux pathologies cerebrovasculaires, alors que l'apoplexie hypophysaire est decrite 
au chapitre 4 (voir chapitre 4, fig. 4-31). 

Sheth BP, Mieler WE Ocular complications of pregnancy. Cun Opin Ophthalmol. 2001 ; 12(6) : 455-463. 

Syndrome d'encephalopathie posterieure reversible 

Les signes du syndrome d'encephalopathie posterieure reversible sont les suivants : cephalees, altera- 
tion des fonctions superieures, crises convulsives et perturbations visuelles (baisse d'acuite visuelle 
transitoire, scotome, photopsies, diminution de la vision). L'IRM met en evidence un oedeme attei- 



Figure 14-11 Angiome racemeux de la 
retine dans un syndrome de Wyburn-Mason. 
(Remerciements au Dr Mark J. Greenwald.) 
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gnant la substance blanche des regions posterieures cerebrales, en particulier au niveau du lobe 
parieto-occipital, mais les lobes frontaux temporaux peuvent egalement etre atteints (fig. 14-12). 
Les causes de ce syndrome sont l'hypertension arterielle aigue, la preeclampsie et leclampsie, et les 
agents immunosuppresseurs (par exemple ciclosporine, tacrolimus). Les anomalies retrouvees en 
neuro-imagerie sont reversibles et le pronostic visuel est en general excellent. 

Finocchi V, Bozzao A, Bonamini M, et al. Magnetic resonance imaging in posterior reversible 
encephalopathy syndrome : report of three cases and review of literature. Arch Gynecol Obstet. 

2005; 271(1) : 79-85. 

Hypophysite lymphocytaire 

L'hypophysite lymphocytaire est une pathologie neuro-endocrinienne rare, caracterisee par une 
inflammation auto-immune de la glande pituitaire, entrainant des degres variables de dysfonc- 
tion. L'atteinte histopathologique consiste en une infiltration lymphocytaire monoclonale, qui 
peut evoluer avec un minimum de sequelles ou progresser vers la fibrose. Le tableau clinique peut 
evoquer une tumeur de l'hypophyse, par l'atteinte du champ visuel chiasmatique ou encore la 
survenue brutale d'un diabete insipide. Les anomalies neuroradiologiques sont caracteristiques, 
mais les tests endocriniens ne sont pas specifiques. Le diagnostic doit etre evoque si ces signes et 
symptomes surviennent durant la grossesse. Un traitement chirurgical est indispensable en cas de 
baisse severe de la vision. 


Atteintes cerebrovasculaires 


Une discussion complete des pathologies cerebrovasculaires depasse le but de ce texte. Un survol 
des atteintes frequentes responsables des signes et symptomes neuro-ophtalmologiques est fourni 
ci-apres. 

Perte d'acuite visuelle transitoire 

Les symptomes neurologiques ou ophtalmologiques transitoires qui apparaissent a lage moyen 
ou plus avance sont souvent evocateurs dune origine vasculaire. La localisation des symptomes 
et des signes determine s'ils sont le resultat dune ischemie dans le territoire vertebrobasilaire ou 



Figure 14-12 Une IRM axiale en sequence FLAIR mon- 
trant des anomalies bilaterales de circulation posterieure, 
reversibles, chez une patiente ayant une cecite corti- 
cale transitoire et une preeclampsie. (Remerciements au 
Dr Lanning B. Kline.) 
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carotidien. II existe un risque qu'un deces survienne par la recidive d'un phenomene ischemique 
cerebrovasculaire, mais le principal responsable du deces de ces patients est la maladie arterielle 
coronarienne. Aussi, les efforts pour controler l'ensemble des facteurs de risque cardiovasculaires, 
comme une hypertension arterielle, un diabete et une hyperlipidemie, associes a l'arret du tabac, 
peuvent etre rapidement envisages. Les atteintes du systeme carotidien, dont le principal symp- 
tome est l'amaurose transitoire, sont decrites dans le chapitre 5. 

Pathologie du systeme vertebrobasilaire 

Le systeme arteriel vertebrobasilaire (circulation posterieure) est compose des arteres vertebrale, 
basilaire et cerebrale posterieure. Ces vaisseaux irriguent le cortex occipital, le tronc cerebral et le 
cervelet. 

Tableau clinique 

Les patients ayant une insuffisance vertebrobasilaire se presentent souvent en premier lieu chez 
l'ophtalmologiste, en raison des signes oculomoteurs et visuels qui sont au premier plan (fig. 14-13). 
Les symptomes non ophtalmologiques sont les accidents ischemiques transitoires (AIT) dans le 
systeme vertebrobasilaire et comprennent : 

• ataxie, desequilibre, ou demarche ebrieuse ; 

• vertiges associes a d'autres atteintes du tronc cerebral, mais aussi a une surdite ou des 
vomissements ; 

• une dysphagie ou une dysarthrie transitoires ; 

• une hemiparesie, une hemiplegie ou une atteinte sensitive de 1'hemicorps ; 

• des chutes brusques (le patient tombe brutalement au sol sans prodrome ni perte de conscience). 



Figure 14-13 Une femme de 58 ans accusant une diplopie et un vertige de debut brutal. L'examen 
a retrouve une ataxie et une paralysie du troisieme nerf cranien droit. Les signes et symptomes 
se sont amendes en 24 heures. L'arteriographie cerebrale a montre une stenose serree de I'artere 
basilaire ( fleche ). (Remerciements au Dr Karl C. Golnik.) 
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Une vision trouble ou diminuee survient presque aussi frequemment que les vertiges. Les 
patients peuvent se plaindre dune alteration brutale bilaterale de la vision qui devient grisatre 
ou blanchatre. Les episodes de baisse d'acuite visuelle durent de quelques secondes a quelques 
minutes et peuvent etre accompagnes par des etoiles lumineuses ou papillotements. Des photop- 
sies peuvent survenir, evoquant de fa^on tres proche le scotome scintillant de la migraine. Ces 
attaques sont frequemment repetees et peuvent survenir seules ou en combinaison avec les autres 
symptomes transitoires de l'insuffisance vertebrobasilaire mentionnee ci-dessus. La migraine peut 
produire des symptomes similaires, avec ou sans cephalees; elle est abordee au chapitre 12. 

Les amputations homonymes du champ visuel, sans autre signe neurologique, suggerent 
l'atteinte de la circulation posterieure. Les deficits homonymes du champ visuel extremement 
congruents, sans autre atteinte systemique, sont typiques des infarctus du lobe occipital. Les 
patients se plaignant de difficultes a la lecture, sans autre cause retrouvee, doivent beneficier d'un 
enregistrement soigneux du champ visuel et un examen a la grille d'Amsler, a la recherche d'un 
deficit homonyme congruent du champ visuel central. 

Levin LA. Topical diagnosis of chiasmal and retrochiasmal disorders. In : Miller NR, Newman NJ, 
eds. Walsh and Hoyt's Clinical Neuro-Ophthalmology. 6th ed. Vol 1. Philadelphia : Lippincott 
Williams & Wilkins ; 2005 : 539-554. 

Les manifestations visuelles des infarctus cerebraux sont decrites au chapitre 4. La cecite corti- 
cale cerebrale, liee a des lesions bilaterales du lobe occipital, est caracterisee par une baisse visuelle, 
une reactivite pupillaire normale, et un fond d'oeil normal. Tres souvent, les patients avec cecite 
cerebrale nient leur cecite (syndrome d'Anton) (voir chapitre 6). 

Des perturbations oculomotrices sont souvent rencontrees lors de l'insuffisance vertebrobasi- 
laire, et la diplopie est une plainte frequente. L'examen peut retrouver une paralysie du regard hori- 
zontal ou vertical, une ophtalmoplegie internucleaire, une skew deviation , une paralysie d'un nerf 
oculomoteur cranien ou un nystagmus. Un syndrome de Claude Bernard-Horner ipsilateral peut 
etre present dans les atteintes du pont ou les infarctus medullaires (syndrome de Wallenberg). 

Causes d'ischemie dans la circulation cerebrale posterieure 

Les causes les plus frequentes d'AIT vertebrobasilaire et d'accident vasculaire cerebral sont : les 
occlusions atheromateuses, la maladie hypertensive (infarctus lacunaire), les micro-emboles (soit 
a partir du systeme vertebrobasilaire, soit a partir du coeur), les troubles du rythme cardiaque et 
les dissections arterielles. D'autres causes d'ischemie sont la polycythemie, les etats d'hypercoagu- 
labilite, les aplasies ou hypoplasies congenitales de l'artere vertebrale ou de l'artere communicante 
posterieure, l'anemie et les vasospasmes. Des facteurs mecaniques tels que les spondylolisthesis 
cervicaux et les manipulations chiropractiques de la colonne cervicale ont egalement ete impliques 
dans la survenue des occlusions vertebrobasilaires entrainant des deficits neurologiques severes. 
Une cause moins frequente de dysfonction vertebrobasilaire est l'inversion du flux sanguin dans 
l'artere vertebrale ( vol sous-clavier), causee par une occlusion proximale de l'artere sous-claviere, 
responsable d'une modification inhabituelle de la direction du flux de l'artere vertebrale ipsila- 
terale. Une baisse de pression dans le segment distal de l'artere sous-claviere peut detourner le 
sang provenant de l'artere vertebrale, induisant des symptomes fluctuants d'insuffisance arterielle 
vertebrobasilaire. 

Bilan clinique et biologique 

Devaluation de 1 'ischemie dans la circulation posterieure est identique au bilan medical realise pour 
les pathologies du systeme carotidien. Une neuro-imagerie doit etre realisee chez tous les patients 
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atteints d'un deficit homonyme du champ visuel, d'autres signes d'atteinte du tronc cerebral ou 
dune dysfonction cerebelleuse. Une angiographie (par resonance magnetique) et un angioscanner 
(CTA) sont les methodes non invasives les plus efficaces pour evaluer la circulation posterieure. 
Le doppler carotidien n'est pas suffisant pour quantifier la circulation dans le territoire posterieur. 
Une angiographie conventionnelle est parfois necessaire pour visualiser 1'arc de l'aorte, la confi- 
guration des vaisseaux vertebrobasilaires, et le remplissage de la circulation cerebrale a partir du 
systeme anterieur a travers le cercle de Willis. 

Les atteintes vasculaires structurelles traitables sont plus frequentes en cas d'ischemie dans la 
circulation posterieure, que lorsque le territoire carotidien est affecte. Le bilan dune telle atteinte 
inclut de maniere systematique une recherche de pathologies sous-jacentes, cardiaques ou genera- 
les, telles qu'une hypercholesterolemie, une hypertension arterielle, un diabete sucre et une hypo- 
tension orthostatique. 

Khan S, Cloud GC, Karry S, Markus HS. Imaging of vertebral artery stenosis : a systematic review. 

/ Neurol Neurosurg Psychiatry. 2007; 78(11) : 1218-1225. 

Traitement 

La plupart des patients atteints d'un AIT dans le territoire vertebrobasilaire sont traites medicale- 
ment par des antiagregants plaquettaires ou des anticoagulants, les traitements par mise en place 
de stents intravasculaires etant reserves a des indications tres precises. 

Anevrismes cerebraux 

Les anevrismes cerebraux sont des dilatations localisees, qui affectent les parois des vaisseaux 
arteriels. Ils sont presents chez approximativement 5 % de la population et sont rarement symp- 
tomatiques avant l'age de 20 ans. Ils peuvent etre isoles et sont souvent associes a l'hypertension 
arterielle. Moins frequemment, ils sont associes a des pathologies predisposantes : malformations 
arterioveineuses, coarctation de l'aorte, maladie renale polykystique, et maladie du tissu conjonctif 
(comme la dysplasie fibromusculaire, le syndrome de Marfan, le syndrome d'Ehlers-Danlos). Les 
anevrismes familiaux sont rares mais possibles. De maniere generale, l'usage du tabac a ete montre 
comme etant un facteur de risque. 

La figure 14-14 montre les differentes localisations possibles des anevrismes cerebraux. Le 
type le plus commun de l'anevrisme intracranien est l'anevrisme sacculaire ou «ampulaire», qui 
se developpe sur les bifurcations arterielles. Parmi ces anevrismes, 90 % sont supratentoriels et 
10 % sont infratentoriels. Les anevrismes se developpant a partir de la carotide interne et de l'artere 
basilaire peuvent provoquer des manifestations neuro-ophtalmologiques. En general, ceux d'une 
taille de plus de 10 mm ont un risque plus eleve de rupture. En raison de leurs grandes morbidite et 
mortality, une detection precoce des anevrismes est imperative, pouvant mener a une intervention 
chirurgicale efficace. Les anevrismes sont appeles « anevrismes geants» s'ils sont >25 mm. 

Presentation clinique 

Les anevrismes non rompus, en particulier les anevrismes geants, peuvent provoquer des dysfonc- 
tionnements par effet de masse. Un anevrisme de l'artere ophtalmique peut provoquer une neu- 
ropathie optique unilaterale progressive et des douleurs perioculaires ipsilaterales. Un anevrisme 
de l'artere communicante anterieure entraine une baisse de l'acuite visuelle par compression du 
chiasma optique ou des bandelettes optiques. Un anevrisme a la jonction de la carotide interne 
et de l'artere communicante posterieure entraine une paralysie ipsilaterale du troisieme nerf cra- 
nien. Typiquement, les douleurs sont situees autour de l'ceil ou au niveau du front. L'association de 
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Figure 14-14 Dessin montrant la localisation des anevrismes intracraniens. ACoA : artere communi- 
cante anterieure; ACI : artere carotide interne; ACM : artere cerebrate moyenne; ACP : artere cere- 
brate posterieure; ACoP : artere communicante posterieure; AV : artere vertebrate ;TB : tronc basilaire. 
(Reproduit de Kline LB, Foroozan R, eds. Optic Nerve Disorders. 2nded. Ophthalmology Monograph 10. NewYork: 
Oxford University Press, in cooperation with the American Academy of Ophthalmology; 2007 : 131.) 


cephalees et dune paralysie du troisieme nerf cranien partielle ou complete avec une atteinte pupil- 
laire fait suspecter un anevrisme, en particulier chez les personnes de moins de 50 ans. Cependant, 
la douleur peut etre absente dans les anevrismes non rompus. Des AIT, des infarctus cerebraux et 
des crises convulsives peuvent survenir en raison de problemes de flux ou d'embolisation distale. 

Les anevrismes carotidiens intracaverneux realisent typiquement un syndrome du sinus 
caverneux. Ces anevrismes sont souvent des elargissements fusiformes (dolichoectasie). Les nerfs 
craniens III, IV et VI et la branche ophtalmique du trijumeau peuvent etre atteints separement ou 
en association. Par leur situation confinee entre les parois du sinus caverneux, ces anevrismes ne se 
rompent pas habituellement, mais entrainent des dysfonctionnements neurologiques. Les anevris- 
mes avec cette localisation produisent souvent des douleurs faciales, et ils doivent etre suspectes 
lors des ophtalmoplegies douloureuses. 
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Un anevrisme rompu est une urgence neurochirurgicale. Les patients ont des symptomes et 
des signes d'hemorragie sous-arachnoidienne ou intraparenchymateuse. La cephalee qui accom- 
pagne une rupture d' anevrisme est souvent decrite comme « la pire de ma vie » et peut etre locali- 
see ou generalisee. Nausees, vomissements et raideur de la nuque sont dus a l'irritation meningee 
par le sang sous-arachnoidien. Dans de rares cas, une fievre peut etre presente. Une elevation de 
la pression intracranienne peut entrainer un oedeme papillaire et une paralysie du VI. Les patients 
peuvent etre desorientes, lethargiques, ou comateux. Une alteration des fonctions superieures est 
un signe de mauvais pronostic. 

Une hemorragie intraoculaire peut accompagner l'hemorragie sous-arachnoidienne. Une 
hemorragie intraretinienne, preretinienne, sous-hyaloidienne, vitreenne, sous-conjonctivale, orbi- 
taire, ou des gaines du nerf optique peut etre presente. Des hemorragies intraoculaires se produi- 
sent en general quand la pression intracranienne dans la gaine du nerf optique depasse la pression 
veineuse oculaire, reduisant le drainage veineux ophtalmique et causant une rupture veineuse. 
L'association dune hemorragie intravitreenne et sous-arachnoidienne est appelee syndrome de 
Terson (fig. 14-15). La plupart des patients se souviennent de symptomes d'un «saignement sen- 
tinelle» avant la rupture principale. II s'agit de symptomes neurologiques transitoires, d'intensite 
moderee, accompagnes frequemment de cephalees. 

Examens complementaires 

Le test diagnostique de certitude d'un anevrisme est obtenu par l'arteriographie cerebrale. Une 
etude de l'ensemble des quatre gros vaisseaux a destination cerebrale, les arteres carotides et ver- 
tebrales, est imperative car 10 % des patients ont des anevrismes multiples. Si un anevrisme est 
rompu, un vasospasme peut empecher sa visualisation immediate. De meme, un anevrisme throm- 
bose peut ne pas etre visible sur l'arteriographie parce que sa lumiere n'est pas remplie. 

Les coupes IRM peuvent mettre en evidence des anevrismes de plus de 5 mm. L'angio-IRM 
de haute resolution peut detecter des anevrismes aussi petits que 3 mm. L'ARM peut etre plus utile 
pour detecter des anevrismes non rompus ; moins onereux que l'angiographie, cet examen n'a pas 
de morbidite associee (fig. 14-16). L'angioscanner peut egalement mettre en evidence des petits 
anevrismes. Cependant, s'il existe une tres forte suspicion d'anevrisme, un angioscanner ou une 
ARM negatifs ne suffisent pas et une arteriographie cerebrale est necessaire. 

La tomodensitometrie par rayons X (scanner) est utile immediatement apres une rupture 
anevrismale pour detecter la presence de sang intraparenchymateux ou sous-arachnoidien. Un 
scanner avec produit de contraste peut mettre en evidence de grands anevrismes, mais le scanner 
n'est pas un test suffisant pour detecter des anevrismes non rompus. Si une hemorragie sous- 
arachnoidienne est suspectee et que le scanner est negatif, une ponction lombaire est indiquee 


Figure 14-15 Un anevrisme intracranien rompu 
peut provoquer une hemorragie intraretinienne 
dans I'espace preretinien ou dans le vitre (syn- 
drome de Terson). (Remerciements au Dr Steven A. 
Newman.) 
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Figure 14-16 A. IRM cerebrale, coupe sagit- 
tale, sequences ponderees en T2, montrant 
un signal hypo-intense dans I'espace sous- 
arachnoTdien anterieur a la moelle ( fleche ) en 
continuite avec I'artere cerebrale inferieure, 
correspondant a un saignement. B. Angio-IRM 
montrant un anevrisme de I'artere vertebrale 
{fleche). C. Le meme anevrisme mis en evi- 
dence par une angiographie conventionnelle 
(fleche). (Remerciements au Dr Leo Hochhauser.) 



pour confirmer la presence de sang sous-arachnoidien. Cependant, la ponction lombaire ne doit 
pas etre realisee si l'imagerie met en evidence un deplacement de la ligne mediane ou une hernie 
cerebrale (insula). 

Pronostic 

Les technologies modernes (ARM, angioscanner) ont augmente la capacite de detection des 
anevrismes intracraniens non rompus. Le risque de rupture depend de la taille; les anevrismes 
< 10 mm ont un risque de rupture inferieur a 0,05 % par an. Les anevrismes geants (>25 mm) ont 
un risque de rupture de 6 % la premiere annee. La rupture d'un anevrisme entraine de grandes 
morbidite et mortalite. La proportion de patients qui decedent au moment de la rupture est de 
30 %. En l'absence de traitement, 33 % des patients meurent dans les 6 mois apres la rupture, et 
15 % supplementaires meurent dans les 10 ans. La plupart de ceux qui survivent souffrent de defi- 
cits neurologiques severes. 

Unruptured intracranial aneurysms : risk of rupture and risks of surgical intervention. 

International Study of Unruptured Intracranial Aneurysms Investigators. N Engl J Med. 1998; 
339(24) : 1725-1733. 

Traitement 

Le traitement des anevrismes symptomatiques doit se faire avant leur rupture. Les traitements 
admis pour stabiliser les patients comprennent l'abaissement de la pression intracranienne avec 
l'hyperventilation ou le mannitol, le traitement du vasospasme cerebral avec des inhibiteurs calci- 
ques, l'expansion du volume sanguin et le controle de la pression arterielle. 
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Le traitement chirurgical consiste en un clippage des anevrismes, mais les nouvelles techni- 
ques intravasculaires (embolisation par coils ou mise en place de stents) tendent a le remplacer. 
Les indications dependent de la taille, de la localisation et de 1'anatomie de l'anevrisme. Quand 
le clippage de l'anevrisme est techniquement impossible, la ligature de l'artere nourriciere ou de 
l'artere carotide est parfois necessaire. 

Dissection arterielle 

La dissection peut concerner l'artere carotide interne ou une de ses branches, mais aussi les arteres 
vertebrales et le tronc basilaire. La dissection peut affecter les segments extracraniens ou intracra- 
niens des arteres, et survenir apres un traumatisme ou de maniere spontanee. 

Tableau clinique 

Les signes cliniques d'une dissection sont variables. Les patients peuvent avoir des manifestations 
d' accident vasculaire cerebral (AVC), qui surviennent typiquement dans les 30 premiers jours 
apres la dissection. Le signe le plus frequent de presentation de la dissection de l'artere carotide 
interne est la cephalee avec des signes ophtalmiques ipsilateraux et un deficit neurologique contra- 
lateral (voir chapitre 10, fig. 10-4). La cephalee est en general localisee au niveau du front du meme 
cote, autour de l'orbite, ou au niveau du cou. La perception d'un bruit peut etre presente. Parfois, 
les symptomes sont retardes de plusieurs semaines ou mois apres le traumatisme. Les symptomes 
neurologiques transitoires ou permanents incluent l'amaurose fugace, un AVC aigu, une cecite 
unilateral, ou un syndrome de Claude Bernard-Horner ipsilateral (voir fig. 10-4). Si la dissection 
se poursuit dans le segment carotidien intracranien, des atteintes des nerfs craniens peuvent se 
produire, entrainant diplopie, dysgueusie, paralysie de la langue ou paralysie faciale. 

La baisse d'acuite visuelle associee a une dissection carotidienne peut etre le resultat d'une 
occlusion embolique de l'artere ophtalmique, de l'artere centrale de la retine, des arteres ciliaires 
courtes posterieures, ou des branches des arteres retiniennes. Parfois, l'occlusion de l'artere ophtal- 
mique peut etre provoquee par la dissection elle-meme. La diminution du flux sanguin en cas de 
dissection carotidienne peut rarement provoquer un syndrome d'ischemie oculaire. 

Quarante pour cent des dissections concernent les arteres vertebrale et basilaire. Les signes 
generaux de ces dissections sont les cephalees, les douleurs du cou, et l'atteinte du tronc cerebral 
ou une dysfonction cerebelleuse (fig. 14-17). Des paralysies des nerfs craniens oculomoteurs sont 
frequemment retrouvees, et les patients peuvent evoluer vers la tetraplegie, le coma et la mort. 

Biousse V, Touboul PJ, D'Anglejan-Chatillon J, Levy C, Schaison M, Bousser MG. 

Ophthalmologic manifestations of internal carotid artery dissection. Am J Ophthalmol. 1998 ; 

126(4) : 565-577. 

Diagnostic 

L'IRM est l'examen de choix pour rechercher une dissection carotidienne extracranienne, alors que 
le Doppler carotidien est un examen insuffisant. Une IRM de routine montre une fausse lumiere 
ou une zone de caillots dans la portion cervicale de l'artere carotide (signe du croissant de lune ; 
voir fig. 10-4). Elle peut mettre en evidence des zones d'infarctus cerebral. L'arteriographie selec- 
tive est utile pour delimiter les dissections intra- et extracraniennes et pour visualiser le systeme 
vertebrobasilaire. 

Traitement 

Le traitement d'une dissection arterielle est controversy, dependant de son extension, de sa loca- 
lisation et de l'etat general du patient. Les dissections de la carotide extracranienne atteignant la 
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Figure 14-17 Cette femme de 75 ans avec des antecedents d'hypertension arterielle s'est presen- 
tee avec une douleur faciale gauche de debut brutal, une vision double et des vertiges. A I'examen, 
son acuite visuelle etait de 8/10 des deux cotes, et elle avait un ptosis gauche de 2 mm (A) et une 
anisocorie, avec la pupille gauche plus petite et se dilatant faiblement. II y avait un nystagmus battant 
a droite en position primaire, qui augmentait dans le regard vers la droite, associe a une compo- 
sante torsionnelle. B. Les coupes IRM ont mis en evidence un infarctus dans le territoire de I'artere 
cerebelleuse postero-inferieure, produisant un syndrome de Claude Bernard-Horner avec une skew 
deviation et un nystagmus (syndrome de Wallenberg). (Ftemerciements au Dr Steven A. Newman.) 


partie proximale de I'artere carotide interne peuvent etre traitees chirurgicalement. Un traitement 
anticoagulant est souvent administre, bien que la repermeabilisaiton de I'artere puisse survenir 
meme sans leur utilisation. Les dissections vertebrobasilaires ne peuvent pas etre traitees chirurgi- 
calement, mais des procedures de bypass sont parfois employees. 

Beletsky V, Nadareishvili Z, Lynch f, Shuaib A, Woolfenden A, Norris JW ; Canadian Stroke 
Consortium. Cervical arterial dissection : time for a therapeutic clinical trial ? Stroke. 2003 ; 

34(12) : 2856-2860. 

Malformations arterioveineuses 

Comme les anevrismes, les MAV sont souvent congenitales et peuvent etre familiales. Les sympto- 
mes apparaissent typiquement avant l'age de 30 ans, avec une legere preponderance masculine, et 
6 % des patients ont egalement un anevrisme intracranien. L'hemorragie intracranienne avec ou 
sans hemorragie sous-arachnoidienne est la presentation initiale dans la moitie des cas. A l'inverse 
des atteintes anevrismales, les atteintes par MAV sont souvent symptomatiques avant la survenue 
d'une hemorragie (fig. 14-18). Des crises convulsives sont la premiere manifestation chez 30 % des 
patients atteints, alors que 20 % ont des cephalees ou d'autres signes initiaux focaux. Les sympto- 
mes neurologiques peuvent etre progressifs ou transitoires. 

Parmi les 90 % de MAV supratentorielles, environ 70 % ont une localisation corticale et 20 % 
sont profondes. Les 10 % restants sont localisees dans la fosse posterieure ou sur la dure-mere. Une 
mortalite precoce survient chez environ 20 % des cas, par saignement, et la frequence de resaigne- 
ment est de 2,5 % chaque annee. La plupart des MAV saignent a l'interieur du cerveau, produisant 
des cephalees et un deficit focal neurologique. 

Les manifestations neuro-ophtalmologiques des MAV dependent de leur localisation. Les 
MAV corticales dans le lobe occipital peuvent produire des symptomes visuels et des cephalees 
qui ressemblent a la migraine. Les phenomenes visuels sont souvent brefs et informes, mais un 
scotome scintillant typiquement migraineux peut rarement survenir (voir chapitre 12, fig. 12-2). 
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Figure 14-18 A. Cet homme de 24 ans a ete adresse pour evaluation de vaisseaux conjonctivaux 
dilates, depuis 2 a 3 ans. B, C. Son acuite visuelle etait de 10/10 des deux cotes, mais le champ 
visuel a mis en evidence une hemianopsie laterale homonyme gauche. D. La coupe IRM ponderee 
en T2 a mis en evidence une malformation arterioveineuse (MAV) au niveau des ganglions de la 
base droits ( fleche ). E. Arteriographie carotidienne interne droite confirmant la presence d'une 
MAV (fleche). (Remerciements au Dr Steven A. Newman.) 
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Les MAV hemispheriques peuvent etre responsables dune amputation homonyme du champ 
visuel. Les signes et symptomes des MAV du tronc cerebral ne sont pas specifiques et peuvent 
comprendre diplopie, nystagmus, vertiges, paralysie oculomotrice, paralysie du regard, anisoco- 
rie, ou dissociation du reflexe pupillaire a la lumiere et en convergence. La description de troubles 
visuels monoculaires transitoires causes par un phenomene de vol a partir dune MAV intracra- 
nienne est rare. 

Les patients porteurs de MAV peuvent rapporter la perception subjective d'un bruit intracra- 
nien, et l'examinateur peut parfois detecter un bruit a l'auscultation cranienne. 

Lors dune MAV durale, il existe une communication arterielle anormale avec un des sinus 
veineux dural, ce qui entraine une elevation de la pression veineuse et de la pression intracra- 
nienne. Les MAV durales correspondent a 10 a 15 % des MAV intracraniennes. Les patients ont 
souvent des acouphenes et perqoivent un bruit en plus des signes de lelevation de la pression 
intracranienne. Parfois, ces derniers signes sont au premier plan, et une confusion est possible avec 
une hypertension intracranienne idiopathique typique (voir chapitre 4). Les MAV durales sont dif- 
ficiles a diagnostiquer sans angiographie cerebrale conventionnelle. Le diagnostic de MAV durale 
doit etre envisage en cas de manifestation atypique de toute hypertension intracranienne, parfois 
diagnostiquee a tort comme idiopathique. 

Diagnostic 

Un scanner sans produit de contraste peut mettre en evidence une hemorragie. Les MAV non 
rompues sont habituellement vues sur les scanners avec produit de contraste, mais 1'IRM est plus 
sensible pour detecter de petites lesions. Les coupes IRM montrent un signal heterogene lie aux 
differents elements englobes par la lesion : vaisseaux sanguins, tissu cerebral, sang circulant et 
caillots, calcium, oedeme. Les MAV calcifiees sont parfois identifiables sur des radiographies ou des 
coupes scanner. Une angiographie cerebrale est necessaire pour analyser clairement l'anatomie et 
definir les vaisseaux afferents et efferents de la MAV. 

Traitement 

Le choix du traitement depend de la localisation de la MAV, de l'anatomie des vaisseaux afferents 
et efferents, et de la taille de la lesion. La resection chirurgicale, la ligature des vaisseaux afferents, 
1'embolisation et la radiochirurgie stereotactique peuvent etre utilisees seules ou en combinaison. 
Les crises convulsives sont en general ameliorees par les therapies anticonvulsivantes. 

Kupersmith MJ, Vargas ME, Yashar A, et al. Occipital arteriovenous malformations : visual distur- 
bances and presentation. Neurology. 1996 ; 46(4) : 953-957. 

Thromboses veineuses cerebrales et des sinus duraux 

L'occlusion des veines corticales et sous-corticales produit des symptomes neurologiques focaux, 
ainsi que des signes neuro-ophtalmologiques. Le sinus caverneux, le sinus lateral (transverse) et 
le sinus sagittal superieur sont les plus frequemment atteints. Chaque atteinte produit un tableau 
clinique distinct. Les thromboses des sinus lateral et sagittal superieur surviennent plus frequem- 
ment au cours de la grossesse, et sont parfois associees a des cephalees et un oedeme papillaire qui 
peuvent simuler une hypertension intracranienne idiopathique. 

Sloan MA, Stern BJ. Cerebrovascular disease in pregnancy. Curr Treat Options Neurol. 2003 ; 5(5) : 
391-407. 
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Thrombose du sinus caverneux 

La thrombose du sinus caverneux (TSC) septique provient dune infection de la face, des sinus 
sphenoidaux ou ethmo'idaux, ou de la cavite orale. Rarement, une otite moyenne ou une cellulite 
orbitaire en est la cause. Les patients presentent des cephalees, nausees, vomissements, et une 
somnolence. Ils peuvent egalement etre febriles, frissonnants, tachycardes, avec un tableau de 
meningite, ou de sepsis generalise. Les signes oculaires sont initialement unilateraux mais peu- 
vent devenir bilateraux. Ils comprennent une congestion orbitaire, un larmoiement, un oedeme 
conjonctival, un oedeme palpebral, un ptosis, une exophtalmie et une ophtalmoplegie. Une para- 
lysie du nerf VI est le signe neurologique le plus precoce. Une anesthesie corneenne, une paralysie 
faciale, un syndrome de Claude Bernard-Horner et une retinopathie de stase veineuse peuvent 
survenir. Le traitement comporte ['administration d'antibiotiques, d' anticoagulants ou de corticoi- 
des, voire parfois une intervention chirurgicale. 

Les signes et symptomes dune TSC aseptique ressemblent a ceux des TSC septiques, mais les 
signes cliniques et les examens complementaires ne mettent pas en evidence un foyer d'infection. 
La douleur autour de l'oeil est frequente, mais la congestion orbitaire est typiquement moins severe 
que dans les formes septiques. Les anticoagulants ou les antiagregants plaquettaires sont souvent 
utilises. 

Thrombose du sinus lateral (transverse) 

La thrombose du sinus lateral peut etre septique ou spontanee (voir chapitre 2, fig. 2-11). Avec 
l'utilisation large des antibiotiques, les thromboses septiques sont devenues rares, mais elles peu- 
vent compliquer une otite moyenne. 

Les patients ont des signes d'infection systemique ainsi que des douleurs du cou, une sensi- 
bilite de la veine jugulaire ipsilaterale, un oedeme retro-oculaire et parfois une paralysie faciale. 
Des douleurs faciales severes peuvent aussi survenir et quand elles sont accompagnees par une 
paralysie du VI, il s'agit alors du syndrome de Gradenigo. Le syndrome d'hypertension intracra- 
nienne cause par une thrombose du sinus lateral etait initialement appele hydrocephalie otitique. 
Les complications comprennent les meningites et les extensions de la thrombose. Cela est traite 
avec des antibiotiques, une mastoldectomie avec incision et drainage du sinus lateral, et des traite- 
ments medicaux abaissant la pression intracranienne. Une reponse rapide au traitement est d'un 
excellent pronostic. 

Les thromboses du sinus lateral sont plus souvent spontanees, se manifestant par un tableau 
d'hypertension intracranienne idiopathique, en raison de la pression intracranienne elevee. Les 
signes ophtalmiques les plus frequents sont un oedeme papillaire et une paralysie du VI. 

Thrombose du sinus sagittal superieur 

Les thromboses aseptiques sont plus frequentes que les thromboses septiques au niveau du sinus 
sagittal superieur (SSS). Les thromboses septiques resultent le plus frequemment d'une meningite. 
Les autres causes de thromboses septiques du SSS comprennent les infections des sinus paranasaux, 
les infections pulmonaires, les amygdalites, les infections dentaires, l'inflammation du plancher 
buccal et les otites moyennes. Les thromboses du SSS peuvent se produire pendant la grossesse, 
immediatement en postpartum, ou lors de l'utilisation d'une contraception orale. Les vascularites 
et les maladies inflammatoires systemiques sont des facteurs predisposants de cette affection. 

Les signes et symptomes dependent de l'extension et de la localisation de l'occlusion a l'inte- 
rieur du SSS. Quand la thrombose occupe le tiers inferieur du sinus, les symptomes sont moderes 
ou absents. La thrombose posterieure du SSS peut produire un tableau clinique similaire a une 
hypertension intracranienne idiopathique, avec des cephalees et un oedeme papillaire. C'est done 
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un diagnostic a envisager en cas d'hypertension intracranienne idiopathique atypique, comme 
chez les femmes minces et les hommes. Si 1'alteration du drainage veineux cerebral est importante, 
une alteration mentale, des crises convulsives et des signes neurologiques focaux peuvent se deve- 
lopper. La cecite corticale est une complication rare. L'elevation de la pression intracranienne peut 
engager le pronostic vital en raison dune hemorragie intracerebrale ou d'un engagement cerebral. 
Le traitement depend de l'ensemble des affections sous-jacentes. Anticoagulants, agents fibrinoly- 
tiques et abaissement de la pression intracerebrale sont utilises. 

Diagnostic 

Des anomalies peuvent etre visualisees sur un scanner sans et avec injection de produit de 
contraste et sur les coupes IRM, bien qu'aucun de ces tests ne soit assez sensible pour etre utilise 
seul. L'IRM standard est utilisee pour verifier la presence ou non d'un abces cerebral, d'un infarc- 
tus, d'une hemorragie ou d'un oedeme. La veinographie par resonance magnetique (VRM) est une 
methode sensible et non invasive permettant de visualiser directement la thrombose vasculaire. 
L'angiographie cerebrale qui met en evidence les occlusions vasculaires est particulierement utile 
pour visualiser la carotide interne et les arteres ophtalmiques. 


Manifestations neuro-ophtalmologiques des maladies 
infectieuses 

De tres nombreuses infections produisent des manifestations neuro-ophtalmologiques. 

Syndrome d'immunodeficience acquise 

En raison de la frequence des manifestations ophtalmologiques liees a l'infection par le virus de 
l'immunodeficience humaine (VIH), les ophtalmologistes sont souvent les premiers medecins a 
voir les patients avec un syndrome d'immunodeficience acquise (sida) et ils doivent done connai- 
tre ses differents modes de presentation. Plusieurs atteintes peuvent coexister chez un meme 
patient. Les atteintes neuro-ophtalmologiques peuvent etre dues a l'infection par le VIH ou a des 
infections opportunistes secondaires et des tumeurs malignes. L'oeil, les voies visuelles afferentes, et 
le systeme oculomoteur peuvent etre touches. La Section 9 du BCSC, Intraocular Inflammation and 
Uveitis ( Inflammation intraoculaire et uveite), developpe l'ensemble du tableau en detail. 

Lymphome du systeme nerveux central 

Le lymphome non hodgkinien de haut grade a cellules B est la deuxieme cause la plus frequente de 
tumeur maligne au cours du sida et la tumeur la plus frequente qui atteint le SNC. Le lymphome du 
SNC peut provoquer une diplopie par atteinte des nerfs III, IV ou VI. L'infiltration lymphomateuse 
de 1'orbite et du nerf optique peut entrainer un oedeme papillaire et une baisse d'acuite visuelle. Le 
diagnostic est pose par la confirmation de la presence de cellules lymphomateuses neoplasiques 
dans le LCR ou par la realisation de biopsies stereotaxiques, a visee cerebrale ou meningee. Les 
anomalies visualisees sur 1'IRM peuvent ressembler a celles provoquees par la toxoplasmose, mais 
elles sont typiquement periventriculaires, avec une propagation subependymaire. Le traitement 
associe radiotherapie et chimiotherapie. 

Cytomegalovirus 

Les atteintes par cytomegalovirus (CMV) provoquent le plus souvent des lesions retiniennes. La 
retinite a CMV est souvent la premiere manifestation du sida. Cette infection opportuniste est la 
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principale cause de perte visuelle chez des patients atteints de sida. Les lesions debutantes sont seches, 
blanches, pouvant ressembler a des nodules cotonneux en aspect de « fromage battu», localises au 
pole posterieur ou en peripherie retinienne. Les autres symptomes incluent des exsudats retiniens, 
des engainements vasculaires, des hemorragies retiniennes, une inflammation choroidienne, et un 
decollement de retine exsudatif. La retinite a CMV non traitee peut entrainer la cecite. 

Dans le SNC, le CMV peut provoquer une nevrite optique et une encephalite du tronc cere- 
bral. L'infection anterieure du nerf optique entraine une perte d'acuite visuelle et un oedeme papil- 
laire. Ce tableau survient en general chez des patients avec une retinite a CMV severe. D'autres 
developpent une neuropathie optique anterieure avec retinite minime (fig. 14-19). La neuropathie 
optique posterieure, qui est rare, est caracterisee par une baisse d'acuite visuelle lentement pro- 
gressive, sans oedeme. L'atteinte du tronc cerebral peut entrainer un ptosis, une ophtalmoplegie 
internucleaire, une paralysie des nerfs craniens oculaires, une paralysie du regard horizontal et 
vertical et un nystagmus. 

Le diagnostic d'infection a CMV est fait cliniquement, fonde sur les caracteristiques des 
symptomes oculaires. Les tests serologiques et les cultures peuvent etre non concluants. L'atteinte 
du SNC est souvent difficile a confirmer, et le diagnostic est frequemment presume en presence 
d'un titre eleve de CMV dans le sang et le LCR. Voir la Section 12 du BCSC, Retina and Vitreous 
( Retine et vitre ), pour un developpement sur le diagnostic et le traitement du CMV. 

Herpesvirus 

L'herpes simplex et le zona peuvent provoquer une infection chez le patient atteint du sida. La 
necrose retinienne externe aigue entraine une photophobie, des douleurs oculaires, des corps flot- 
tants et une baisse d'acuite visuelle. Les signes ophtalmiques comprennent une panuveite, une 
hyalite, une arterite retinienne, un oedeme papillaire et une retinite necrosante qui, initialement, 
epargne le pole posterieur. 

L'encephalite du SNC est la manifestation la plus frequente de l'infection herpetique 
(fig. 14-20). Des radiculites peuvent survenir, evoquant un zona ophtalmique et un syndrome de 
Ramsay-Hunt. En general, les symptomes neuro-ophtalmologiques sont rares dans les infections 
du groupe herpesvirus. 

Virus de I'immunodeficience humaine 

L'infection a VIH elle-meme peut causer des manifestations du SNC aigues et chroniques. Une 
meningite et une meningo-encephalite aigues aseptiques atteignent 5 a 10 % des patients juste 
apres la contamination par le VIH. Des cephalees, une fievre et des signes meninges peuvent 
accompagner un syndrome « mononucleose-like ». De temps en temps, une alteration des fonc- 
tions superieures, des crises convulsives, une neuropathie optique et une neuropathie intracra- 
nienne, surtout une atteinte du VII, peuvent survenir. 

L'encephalopathie VIH, ou la demence du sida, a comme manifestations initiales des pertes de 
memoire et de concentration, un changement du comportement et un ralentissement des fonctions 
superieures. Des anomalies de la poursuite, des saccades oculaires et des intrusions saccadiques 
(square-wave jerks) peuvent etre presentes. Les signes tardifs comprennent une demence profonde, 
des changements de comportement, une psychose, une alteration psychomotrice, une surdite, une 
negligence visuelle, des hallucinations visuelles, des crises convulsives et des tremblements. Une 
neuropathie optique peut se developper. Les signes oculaires de l'infection au VIH comprennent 
des nodules cotonneux, des vascularites et des hemorragies retiniennes. L'IRM met en evidence 
une atrophie cerebrale et des zones de substances blanches hyperintenses sur les coupes ponderees 
en T2 qui correspondent a des zones de demyelinisation provoquees par le virus. 
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Figure 14-19 A. Aspect de la papille chez une patiente de 42 ans qui accusait la presence d'oom- 
bres dans le champ visuel inferieur de I'ceil droit depuis 3 semaines. B. L'acuite visuelle etait de 
10/10, mais le champ visuel mettait en evidence un defect fasciculaire inferieur. La patiente avait 
ete transfusee 18 mois auparavant et avait ensuite presente une pneumopathie par pneumocys- 
tose. Un diagnostic defection au VIH fut pose. Le diagnostic ophtalmologique etait celui d'une 
nevrite optique due a une infection par CMV. (Remerciements au Dr Steven A. Newman.) 


Mycobacteries 

Mycobacterium tuberculosis et M. avium-intracellulare peuvent provoquer des infections cere- 
brales et oculaires. Les manifestations neuro-ophtalmologiques de la meningite tuberculeuse 
comprennent une photophobie, des paralysies du III et du VI, un oedeme papillaire, une nevrite 
optique retrobulbaire et une anisocorie. La necrose cerebrale peut etre liee a une endarterite obli- 
terante. Les bilans de neuro-imagerie peuvent mettre en evidence une hydrocephalie, des abces, 
des granulomes, et un rehaussement des meninges de la base apres utilisation de produit de 
contraste. 
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Figure 14-20 Patient atteint d'une encephalite 
herpetique. Image IRM en coupe axiale FLAIR 
montrant des anomalies bilaterales de signal, 
situees dans les lobes temporaux. (Remerciements 
au Dr Joel Cure.) 



Syphilis 

La syphilis est frequemment associee a l'infection au VIH, probablement en raison des risques 
de transmission sexuelle. Les signes ophtalmologiques comprennent une papillite, des hemorra- 
gies retiniennes, des occlusions arterielles et veineuses, une vascularite, une chorioretinite, une 
vascularite necrosante, une nevrite optique et une uveite. La syphilis meningovasculaire peut 
entrainer des deficits du champ visuel et des desordres oculomoteurs (paralysie des nerfs craniens 
oculomoteurs). 

Le diagnostic de syphilis peut etre difficile chez un patient immunodeprime. Le LCR peut 
presenter une ou plusieurs des modifications suivantes : serologie syphilitique positive, elevation 
des proteines, ou pleiocytose. Cependant, des resultats faux negatifs et faux positifs sont frequents 
chez les patients atteints du VIH. Le VDRL dans le LCR ne peut pas a lui seul confirmer la presence 
d'une infection du SNC. Un traitement par penicilline G aqueuse (12 a 24 millions d'unites par 
jour en intraveineux pendant 10 a 14 jours) est recommande, avec un nouvel examen du LCR pour 
verifier l'efficacite du traitement. 

Leuco-encephalopathie multifocale progressive 

Decrite a l'origine chez les patients presentant des infections lymphoproliferatives avec atteinte de 
1 'immunite cellulaire, la leuco-encephalopathie multifocale progressive (LEMP) survient chez 1 a 
4 % des patients atteints du sida. La maladie peut etre provoquee par le JC virus, un polyomavirus 
qui detruit les oligodendrocytes. La substance grise est relativement epargnee. La vision centrale et 
les fibres oculomotrices peuvent etre touchees. Les manifestations neuro-ophtalmologiques com- 
prennent une hemianopsie homonyme, un trouble visuel, une cecite corticale, une prosopagnosie 
et une diplopie. Les autres signes neurologiques sont une alteration des fonctions superieures, une 
ataxie, une demence, une hemiparesie et des deficits focaux. 

L'IRM met en evidence des zones de demyelinisation, plus frequentes dans les regions 
parieto-occipitales. La LEMP touche typiquement la substance blanche sous-corticale, avec des 
lesions focales ou confluentes ne prenant pas le produit de contraste (fig. 14-21). Le but de la 
therapeutique est de corriger le statut d'immunodeficience sous-jacent, mais le pronostic est 
mauvais. 
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Figure 14-21 Leuco-encephalopathie multifocale progressive (LEMP) chez un patient atteint du 
sida. A. L'IRM en coupe axiale FLAIR montre une augmentation du signal dans la substance blan- 
che du lobe occipital gauche, epargnant le cortex. B. IRM axiale T1 spin echo FLAIR, apres injec- 
tion de gadolinium (meme localisation qu'en A) montrant une lesion hypo-intense, sans prise de 
contraste, dans la substance blanche du lobe occipital gauche. L'image hypo-intense enTI est 
caracteristique dans les lesions rencontrees dans la LEMP Fait notable, il n'y pas d'effet de masse 
et la prise de contraste est minime. (Remerciements au Dr Joel Cure.) 


Toxoplasmose 

La toxoplasmose oculaire n'est pas une complication habituelle du sida, mais la toxoplasmose du 
SNC touche environ un tiers des patients sideens. Les lesions retiniennes sont en general adjacen- 
tes aux vaisseaux sanguins. La nevrite optique toxoplasmique est rare, caracterisee par une baisse 
d'acuite visuelle subaigue et un oedeme du nerf optique parfois associe a une etoile maculaire 
(neuroretinite). La toxoplasmose du SNC entraine des lesions multifocales, avec une predilection 
pour les ganglions de la base et les lobes frontal, parietal et occipital. Les patients presentent des 
cephalees, des signes neurologiques focaux deficitaires, des crises convulsives, des modifications 
des fonctions superieures, et de la fievre. Les signes neuro-ophtalmologiques comprennent une 
hemianopsie homonyme et une quadranopsie, des paralysies oculomotrices et des paralysies du 
regard. Un traitement antitoxoplasmique a vie est necessaire pour eviter les recidives. 

L'IRM met typiquement en evidence de multiples lesions iso-intenses au cerveau sur les cou- 
pes ponderees en Tl, et iso-intenses ou hyperintenses en ponderation en T2. L' administration de 
gadolinium met en evidence un rehaussement des lesions. 

Bakshi R. Neuroimaging of HIV and AIDS related illnesses : a review. Front Biosci. 2004 ; 9 : 632-636. 

Currie J. AIDS and neuro-ophthalmology. Curr Opin Ophthalmol. 1995; 6(6) : 34-40. 

Ormerud LD, Rhodes RH, Gross SA, Crane LR, Houchin KW. Ophthalmologic manifestations of 
acquired immunodeficiency syndrome-associated progressive multifocal leukoencephalopathy. 
Ophthalmology. 1996; 103(6) : 899-906. 
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Maladie de Lyme 

La borreliose de Lyme est liee a l'infection par Borrelia burgdorferi, une spirochete transmise par 
morsure de tiques. La maladie evolue typiquement en trois stades et peut entrainer des signes ocu- 
laires et neuro-ophtalmologiques. La maladie de Lyme est developpee dans la Section 1 du BCSC, 
Update on General Medicine ( Mise au point en medecine generate), et dans la Section 9, Intraocular 
Inflammation and Uveitis ( Inflammation intraoculaire et uveite). 

Dans le stade 1, 60 a 80 % des patients ont une infection localisee et caracterisee par un rash 
cutane ( erytheme chronique migrateur), parfois associe a de la fievre, a des lymphadenopathies 
regionales et a un syndrome general minime (fig. 14-22). Cet etat survient typiquement quelques 
jours ou semaines apres la morsure. Les signes oculaires comprennent : conjonctivite, photopho- 
bie, oedeme periorbitaire, choroidite diffuse, decollement de retine exsudatif et iridocyclite. 

Le stade 2 survient en quelques jours a quelques semaines et correspond a la dissemination de 
l'infection a travers le sang et le systeme lymphatique. Le stade 2 est associe a des signes cutanes, 
des signes neurologiques ou musculosquelettiques. Une eruption annulaire, des arthralgies, une 
atteinte cardiaque, des lymphadenopathies, une splenomegalie, une hepatite, une hematurie, une 
proteinurie, des malaises et une fatigue peuvent etre presents. Les symptomes neuro-ophtalmolo- 
giques, a ce stade, comprennent : keratite, panophtalmie, oedeme papillaire (tableau d'hyperten- 
sion intracranienne idiopathique), uveite granulomateuse, hyalite, pars planitis, myosite orbitaire. 
Les deux tiers des patients ont des signes oculaires a ce stade. Des neuropathies intracraniennes 


Figure 14-22 Erytheme chronique migrateur; il s'agit de 
I'eruption cutanee typique du stade primaire de la maladie 
de Lyme. (Remerciements au Dr Robert L. Lesser.) 
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peuvent survenir, le plus souvent une paralysie du nerf facial, mais aussi une nevrite optique, une 
meningite avec des cephalees et une raideur du cou, et des radiculopathies. 

Le stade 3 correspond a une infection persistante. Les arthrites et les lesions cutanees sclero- 
dermiformes sont au premier plan. Les keratites et les signes neurologiques dominent, incluant 
une encephalomyelite chronique, une paraparesie spastique, des tremblements ataxiques, des per- 
turbations mentales minimes et une radiculopathie chronique. Le tableau neurologique peut res- 
sembler a une SEP, cliniquement et radiologiquement. 

Le diagnostic est suspecte cliniquement lorsque le patient a ete expose en zone d'endemie 
(le patient peut ne pas se souvenir de la morsure de tiques) et s'il presente une eruption cutanee 
typique de lerytheme chronique migrateur. La presence d'un titre eleve d' anticorps dans le serum 
ou le LCR est dune grande aide. Le test ELISA est typiquement utilise pour le depistage, mais la 
technique de Western blot confirme le diagnostic. 

Le traitement doit etre conduit par un specialiste des pathologies infectieuses. 

Baker LJ, Winterkorn JM, Galetta SL. Neuro-ophthalmic manifestations of Lyme disease. / Neuro- 
ophthalmol. 1997; 17(2) : 108-121. 

Infections fungiques 

Les infections fungiques sont provoquees par des especes qui ne proliferent habituellement qu'en 
cas de deficience des leucocytes polynucleaires (aspergillose, mucormycose, blastomycose, candi- 
dose) ou en cas de defaut de la fonction cellulaire T (cryptococcose, histoplasmose, coccidioido- 
mycose). Les deux types principaux de champignons sont les moisissures et les levures, bien que 
quelques champignons puissent avoir les caracteristiques des deux. 

Les moisissures (champignons filamenteux) sont composees d'hyphes, qui setendent et se 
ramifient pour former un mycelium, permettant a la moisissure de croitre. Les moisissures se 
reproduisent quand une portion des hyphes se detache. L' aspergillose et la mucormycose sont des 
infections du SNC provoquees par des moisissures. 

Les levures sont rondes, avec des dilatations externes appelees bourgeons ou pseudo-hyphes. 
Les levures sont cloisonnees et se reproduisent par bourgeonnements : la cellule parent se divise et 
un des noyaux filles migre a travers le bourgeon a la surface de la cellule. La coccidioldomycose, la 
cryptococcose et l'histoplasmose sont provoquees par des levures. Candida peut croitre selon un 
mode de levure ou de moisissure. 

Weinstein JM. Viruses (except retroviruses) and viral diseases. In : Miller NR, Newman NJ, 
eds. Walsh and Hoyt's Clinical Neuro-Ophthalmology. 6th ed. Vol 3. Philadelphia : Lippincott 
Williams & Wilkins ; 2005 : 2775-2825. 

Aspergillose 

Le champignon Aspergillus grandit dans le foin, les graines, la pourriture vegetale, le sol et le fumier. 
On la contracte en inhalant ou en machant un grain, en respirant dans un immeuble en cours de reno- 
vation, ou en mangeant des aliments contamines (poivre). Le mode de transmission le plus frequent 
est l'inhalation de spores. De nombreuses sortes d Aspergillus infectent les humains. Les trois princi- 
paux types d infections sont l'aspergillose allergique, les aspergillomes et l'aspergillose invasive. 

L' aspergillose allergique affecte le systeme bronchopulmonaire et les sinus paranasaux. Les 
signes neuro-ophtalmologiques sont rares ; ils surviennent secondairement avec l'envahissement 
du sinus sphenoide. Les signes et symptomes comprennent la neuropathie optique, l'exophtalmie, 
la diplopie et les cephalees. 
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L 'aspergillome, ou agglomerat fungique , peut croitre dans l'orbite, les sinus paranasaux ou 
le cerveau. II peut survenir chez un patient immunodeprime ou un patient immunocompetent. 
L' aspergillome orbitaire provoque des symptomes de masse orbitaire, avec exophtalmie, baisse 
d'acuite visuelle, diplopie et douleurs. Les lesions orbitaires envahissent volontiers les sinus ou le 
cerveau. L'extension dans le canal optique, le sinus caverneux, le nerf optique et le chiasma optique 
produit des signes neuro-ophtalmologiques (fig. 14-23). L' aspergillome intracranien provoque un 
effet de masse et des deficits neurologiques progressifs. 

L ' aspergillose invasive survient typiquement chez les patients immunodeprimes. La plupart 
des patients ont d'abord un envahissement pulmonaire, bien que la peau, l'orbite ou les sinus 
puissent etre le point de depart de l'infection. L infection du SNC survient secondairement par la 
diffusion directe ou par voie hematogene des organismes. Les manifestations ophtalmologiques 
comprennent une neuropathie optique aigue retrobulbaire, une endophtalmie, un syndrome de 
l'apex orbitaire et un syndrome du sinus caverneux. L'envahissement vasculaire provoque infarctus 
ou hemorragie cerebraux. Une meningite, un abces intracranien, un hematome epidural ou sous- 
dural, une formation anevrismale mycotique et une encephalite sont les consequences serieuses 
dune aspergillose invasive. 

Le traitement comporte des corticoides systemiques et des agents antimycotiques tels que 
l'amphotericine B. Les nouveaux imidazoles, tels que le voriconazole et le posaconazole, peuvent 



Figure 14-23 Cette femme agee de 82 ans s'est presentee en se plaignant de douleurs de I'arcade 
sourciliere et de l'orbite gauche apparues depuis 6 semaines. A. Quatre semaines avant de consul- 
ter, elle a soudainement perdu la vision de I'ceil gauche et, une semaine plus tard, a developpe un 
ptosis et une exophtalmie. B. Le scanner a revele la presence d'une lesion a l'apex orbitaire, sa 
ponction-biopsie a I'aiguille fine (C) ayant mis en evidence un aspergillome. 
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etre plus efficaces que l'amphotericine B dans le traitement des aspergilloses invasives. Des inter- 
ventions chirurgicales sont necessaires pour traiter les aspergillomes et l'aspergillose invasive. Le 
taux de mortalite pour l'aspergillose invasive est extremement eleve (superieur a 90 %). 

Levin LA, Avery R, Shore JW, Woog JJ, Baker AS. The spectrum of orbital aspergillosis : a clinico- 
pathological review. Surv Ophthalmol. 1996; 41(2) : 142-154. 

Metcalf SC, Dockrell DH. Improved outcomes associated with advances in therapy for invasive 
fungal infections in immunocompromised hosts. / Infect. 2007 ; 55(4) : 287-299. 


Mucormycose 

La mucormycose est provoquee par de nombreuses moisissures differentes de la classe des 
Zygomycetes. Ces champignons, qui habitent dans les matieres en decomposition, sont ubiquitaires 
mais ont une virulence tellement faible que l'infection ne survient que chez des hotes affaiblis. La 
moisissure penetre dans le corps a travers le tractus respiratoire et prolifere, provoquant une inva- 
sion des tissus. Elle grandit rapidement, produisant une infection plus aigue que les autres champi- 
gnons. Ces organismes ont une predilection pour les vaisseaux sanguins ; hemorragies, thromboses 
et necroses ischemiques sont les marqueurs principaux de cette affection. Les anevrismes et les 
formations pseudo-anevrismales dans la vascularisation intracranienne peuvent avoir des conse- 
quences devastatrices quand survient une rupture. Les deux types de mucormycose produisant une 
atteinte ophtalmique sont la mucormycose rhinocerebrale et la mucormycose du SNC. 

La mucormycose rhinocerebrale survient generalement chez les patients diabetiques, prenant 
des corticoides, ou neutropeniques sous antibiotiques. L'infection initiale demarre de lesions cuta- 
nees faciales, de la muqueuse nasale, des sinus paranasaux ou du palais dur (fig. 14-24). Le cham- 
pignon se developpe dans les vaisseaux sanguins de proximite, affectant les vaisseaux orbitaires, 
les arteres carotides, les sinus caverneux, ou les veines jugulaires. Les signes orbitaires et neurolo- 
giques sont produits par un infarctus, une thrombose ou une hemorragie. Non traitee, la mucor- 
mycose rhinocerebrale peut aboutir a une degradation rapide, aboutissant a la mort en quelques 
jours. Quelques patients developpent une affection chronique avec peu de symptomes de maladie 
systemique. 

La plupart des patients ont des cephalees ou des douleurs faciales. Les autres signes et symp- 
tomes dependent de la localisation de l'infection. L'atteinte orbitaire produit un oedeme orbitaire, 
des douleurs aux mouvements oculaires, une hyperhemie conjonctivale et un chemosis, des ulce- 
rations corneennes, une ophtalmoplegie, et une perte visuelle. L'infarctus retinien, l'occlusion de 



Figure 14-24 A. Un patient avec une mucormycose rhinocerebrale ayant erode le palais dur. 
B. Biopsie demontrant des filaments non cloisonnes. (Remerciements au Dr Lanning B. Kline.) 
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l'artere ophtalmique et I'infiltration du nerf optique sont des mecanismes aboutissant a la cecite. 
Les autres symptomes sont une diplopie indolore et des neuropathies craniennes. Un syndrome de 
l'apex orbitaire, du sinus caverneux ou chiasmatique peut etre present. Les signes neurologiques 
comprennent hemiparesie, aphasie, crises convulsives, et degradation cognitive. 

La mucormycose du systeme nerveux central est tres rare. Le champignon gagne le SNC a partir 
du nez ou des sinus paranasaux, mais il n'y a pas de maladie nasale, sinusienne, oculaire ou orbi- 
taire quand les manifestations neurologiques apparaissent. Des infections de l'orbite, du palais, du 
nez et des sinus apparaissent typiquement secondairement. Meningites, abces, atteinte des nerfs 
craniens et crises convulsives sont frequents. 

Le diagnostic de mucormycose est essentiellement clinique, car la plupart des investigations 
biologiques ne sont pas specifiques. Le scanner peut mettre en evidence une destruction osseuse, 
une atteinte des tissus mous dans les sinus paranasaux et l'orbite, des niveaux aeriques dans les 
sinus et l'orbite, ou la presence d'un abces cerebral. L'IRM, l'ARM et 1'arteriographie peuvent aider 
en montrant des thromboses vasculaires. Le diagnostic de certitude est obtenu par la biopsie de 
la lesion qui montre l'invasion vasculaire, les necroses tissulaires, les formations d'escarres, la pre- 
sence de cellules inflammatoires et de filaments non cloisonnes. 

La mucormycose a une mortalite d'environ 50 %. La pathologie systemique sous-jacente doit 
etre traitee et les agents immunosuppresseurs supprimes si possible. La prise en charge thera- 
peutique se fait par un debridement chirurgical agressif des tissus necrotiques et l'administration 
d'amphotericine B. Le nouvel imidazole, le posaconazole, semble prometteur dans le traitement des 
mucormycoses. L'oxygene hyperbarique n'a pas fait une preuve formelle de son efficacite. 

Spellberg B, Edwards J, Ibrahim A. Novel perspectives on mucormycosis : pathophysiology, pre- 
sentation and management. Clin Microbiol Rev. 2005; 18(3) : 556-569. 

Cryptococcose 

Cryptococcus neoformans , principal champignon provoquant une cryptococcose, est retrouve dans 
les dejections de pigeons et les sols contamines. Bien qu 'il soit ubiquitaire, il est rarement respon- 
sable d'infections dans une population en bonne sante. Cependant, l'infection peut survenir chez 
approximativement 10 % des patients atteints du sida. La cryptococcose est ainsi la plus courante 
des mycoses, menaqant le pronostic vital chez ces patients. 

L'anomalie neuro-ophtalmologique la plus frequente est l'oedeme papillaire lie a une menin- 
gite a cryptocoque. Le debut des symptomes est generalement insidieux, avec une evolution en 
dents de scie. Des cephalees, nausees, vomissements, vertiges et des modifications des fonctions 
superieures sont les plaintes les plus frequentes. Une diplopie liee a une paralysie unilateral ou 
bilaterale du VI peut survenir, evoquant a tort une elevation de la pression intracranienne. Une 
inflammation de la base du cerveau est responsable des autres neuropathies intracraniennes. Une 
photophobie, une vision brouillee, des douleurs retrobulbaires, un deficit du champ visuel lateral 
homonyme ou un nystagmus peuvent survenir. 

L'atteinte du nerf optique se manifeste par un tableau de nevrite retrobulbaire, produisant 
une degradation progressive de l'acuite visuelle en quelques heures ou quelques jours. On suppose 
qu'une arachnoidite adherente est une des causes de perte visuelle dans les infections a cryptoco- 
que. L'infiltration des organismes a l'interieur des voies visuelles et dans les meninges perioptiques 
a ete mise en evidence en postmortem. Les autres complications ophtalmiques incluent l'oedeme 
papillaire, la retinochoroidite et les nodules cotonneux. 

Le diagnostic est confirme par la mise en evidence d'antigenes capsulaires du C. neoformans 
ou en isolant la levure dans le LCR. La plupart des patients ayant une cryptococcose du SNC ont 
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une maladie disseminee, avec mise en evidence de l'infection dans le sang, les poumons, la moelle 
osseuse, la peau, les reins et d'autres organes. La mesure des antigenes seriques peut done aider au 
diagnostic. 

Le traitement antifungique comprend I'amphotericine B et la flucytosine. Un traitement par 
amphotericine intrathecale peut etre necessaire. Le fluconazole ou l'itraconazole sont utilises en 
traitement d'entretien. La perte visuelle provoquee par l'oedeme papillaire peut etre prevenue par 
une derivation du LCR ou des fenestrations des gaines du nerf optique. Le taux de mortalite des 
patients traites pour cryptococcose du SNC est de 25 a 30 %. Le pronostic est moins bon chez les 
patients ayant une tumeur maligne sous-jacente. 

Perfect JR, Casadevall A. Cryptococcosis. Infect Dis Clin North Am. 2002 ; 16(4) : 837-874. 

Maladies a prion 

Les maladies a prion, egalement connues sous le nom d ' encephalopathies spongiformes transmis- 
sibles , comprennent le kuru en Nouvelle-Guinee; la maladie de Creutzfeldt-Jakob sporadique 
(MCJ), qui est trouvee dans le monde entier ; et une nouvelle variante de la MCJ (vMCJ), retrouvee 
frequemment au Royaume-Uni et en France. Cette variante de la maladie de Creutzfeldt-Jakob est 
liee a l'encephalopathie bovine spongiforme ( « maladie de la vache folle »), qui est une maladie a 
prion du betail. 

Les prions sont des agents infectieux formes par la transformation dune proteine normale de 
surface cellulaire (PrP c ) en une proteine de surface cellulaire malformee appelee PrP MCJ ou PrP sc 
(pour maladie a prion animale). L' association entre une molecule normale PrP c et une anormale 
PrPMCJ induit un changement conformationnel de la proteine normale, permettant la propagation 
de la forme anormale. L' accumulation de ces proteines prions anormales qui en resulte altere la 
fonction neuronale, provoquant les symptomes de la MCJ. La MCJ sporadique peut provenir dune 
mutation somatique dans le gene de la proteine prion ou, plus probablement, dune conversion 
spontanee de la proteine prion normale en une proteine prion anormale et de l'expansion secon- 
daire de la forme alteree. Environ 10 % des cas de MCJ sont familiaux et sont dus a la transmission 
des mutations dans le gene PrP. 

La MCJ est constamment fatale, se presentant comme une demence rapidement progressive 
qui entraine le deces en moins d'un an. Les symptomes visuels les plus frequemment rapportes 
comprennent une diplopie, des paralysies supranucleaires, des perturbations visuelles complexes, 
une hemianopsie homonyme, des hallucinations et une cecite corticale. Parfois, dans la variante 
MCJ de Heidenhain, les patients se presentent avec des symptomes visuels initialement isoles. 

Le bilan diagnostique associe la realisation dune IRM, d'un electro-encephalogramme (EEC), 
dune ponction lombaire, et parfois dune biopsie cerebrale. L'IRM de diffusion montre typique- 
ment des lesions hyperintenses corticales et au niveau des ganglions de la base. L'EEG retrouve 
typiquement des complexes d'ondes pointues periodiques. Le LCR contient generalement la pro- 
teine 14-3-3. L'histopathologie cerebrale met en evidence des degenerescences spongiformes. 
Aucun traitement n'est actuellement efficace. 


Buono LM. Prion disease. Int Ophthalmol Clin. 2007 ; 47(4) : 121— 129.S 
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Figure 14-25 Coupes IRM axiales (A) et coronales (B), sequences ponderees enTI avec suppres- 
sion de graisse, chez un patient avec une neuropathie optique radique. La radiotherapie avait ete 
realisee pour traiter un adenome hypophysaire; le patient a eu une baisse d'acuite visuelle predo- 
minant a droite plusieurs mois apres la realisation de la radiotherapie. L IRM met en evidence une 
prise de contraste du nerf optique ( fteche ) dans la region prechiasmatique. (Remerciements au Dr Eric 
Eggenberger.) 


Radiotherapie 

Differents types de radiotherapie sont actuellement efficaces, et les techniques continuent a evo- 
luer au fur et a mesure des progres scientifiques. La radiotherapie traditionnelle cerebrale, qui 
est utilisee pour traiter les tumeurs malignes cerebrates, est delivree par fractions en environ un 
mois. Des avancees recentes, comme la radiotherapie tridimensionnelle conformationnelle, deli- 
vrent la radiotherapie dans des zones precises, ce qui est accompli en utilisant des faisceaux 3D 
asymetriques. La chirurgie radiotherapique (radiochirurgie) utilise des accelerateurs lineaires ou 
des techniques Gamma Knife qui sont differentes des techniques de radiotherapie traditionnelle. 
La radiochirurgie est generalement delivree sur un site unique, utilisant les techniques informati- 
ques pour focaliser le rayonnement sur les regions souhaitees. Ces techniques peuvent traiter les 
tumeurs malignes, parfois les lesions inflammatoires, et les malformations vasculaires. 

Les complications de la radiotherapie qui est delivree directement sur le systeme nerveux 
peuvent prendre differentes formes et survenir de nombreuses annees apres le traitement. Les 
complications immediates comprennent l'oedeme transitoire des tissus atteints. Les complications 
tardives de la sphere neuro-ophtalmologique comprennent la necrose radique, les neuropathies 
craniennes et la neuromyotonie oculaire (voir chapitre 8). La necrose radique implique une mort 
du tissu du systeme nerveux, avec un oedeme peripherique a la necrose. Cela peut simuler Ins- 
pect dune recurrence de la tumeur sur le scanner ou 1'IRM traditionnels. Parfois, les techniques 
d'imagerie fonctionnelle comme le PET ou la spectroscopie par resonance magnetique (SRM) sont 
necessaires pour distinguer radiologiquement ces entites ; les tumeurs ont generalement un profil 
hypermetabolique alors que la necrose radique a, par nature, un hypometabolisme. 

Le principal signe de toxicite neuro-ophtalmologique est la neuropathie optique radique. 
Cette complication rare survient typiquement des mois voire des annees apres la radiotherapie 
et provoque une neuropathie optique subaigue. La survenue dune neuropathie optique radique 
depend de la dose regue ; elle est plus frequente apres des doses elevees (superieures a 5000 Grays). 
L'IRM met habituellement en evidence une prise de contraste du nerf optique (fig. 14-25). Le trai- 
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tement est generalement inefficace, mais l'anticoagulation, l'oxygene hyperbare et les corticoides 
ont tous ete utilises. La neuromyotonie oculaire survient des mois a des annees apres la radiothe- 
rapie. Ce syndrome rare provoque des « spasmes » episodiques des nerfs III, IV ou VI, provoquant 
des episodes courts de diplopie. Bien que rare, cette entite est importante a reconnaitre car elle 
repond a la carbamazepine. 

Barnett GH, Lindsey ME, Adler JR, et al ; American Association of Neurological Surgeons ; 

Congress of Neurological Surgeons Washington Committee Stereotactic Radiosurgery Task 
Force. Stereotactic radiosurgery — an organized neurosurgery-sanctioned definition. 

/ Neurosurg. 2007; 106 (1) : 1-5. 
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Auto -evaluation 
Questions 


En depit de l'effort fait pour eviter les questions ambigiies ou redondantes, les auteurs reconnais- 
sent qu'il peut exister des differences d'opinion sur la « meilleure » reponse. Les discussions sont 
destinees a montrer le raisonnement employe pour parvenir a cette reponse. Elies peuvent aussi 
etre utiles pour confirmer au lecteur que son approche du probleme etait la bonne ou, si necessaire, 
memoriser la marche a suivre. 

1. La paroi interne de l'orbite est constitute de tous les os suivants sauf\ 

a. l'ethmoide 

b. l'os palatin 

c. le maxillaire 

d. le sphenoide 

2. Le generateur des saccades horizontales dans le tronc cerebral est : 

a. le noyau reticulaire tegmental du pont 

b. la formation reticulee pontique paramediane 

c. le noyau interstitiel de Cajal 

d. le noyau interstitiel rostral du faisceau longitudinal median 

3. Le test qui semble le moins utile pour confirmer le caractere non organique dune baisse 
d'acuite visuelle est : 

a. la perimetrie de Goldmann 

b. la perimetrie automatique 

c. le champ visuel par confrontation 

d. le test de dissociation avec un prisme vertical 

4. Un homme de 20 ans, sans antecedent medical particulier, se plaint de cephalee et presente 
une pupille gauche dilatee et areactive. Le reste de son examen est normal. Parmi les elements 
suivants, quel est le moins utile pour 1'evaluation initiale ? 

a. le test a la pilocarpine diluee (0,1 %) 

b. le test a la pilocarpine 1 % 

c. le test a la cocaine 

d. l'observation 

5. Une femme de 54 ans rapporte une baisse visuelle droite survenue sur 3 jours. L'acuite 
visuelle est reduite a une absence de perception lumineuse. Quel element est en faveur dune 
anorganicite ? 

a. la presence d'un reflexe photomoteur direct 

b. 1'absence de mouvement lorsqu'un miroir passe devant l'oeil droit 
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c. l'absence de mouvement oculaire lorsqu'un prisme de 6 dioptries base externe est place 
devant l'oeil droit 

d. l'absence de nystagmus monoculaire optocinetique lorsqu'un tambour est place et tourne 
devant la patiente de gauche a droite 

6. Quel est, dans ce qui suit, l'element caracteristique du reflexe vestibulo-oculaire ? 

a. II vehicule l'information concernant les mouvements de rotation de la tete. 

b. II sert de support a la poursuite oculaire. 

c. II est implique dans la calibration des saccades oculaires. 

d. II vehicule les entrees auditives au cerveau. 

7. Quel est, dans ce qui suit, l'element caracteristique des saccades oculaires ? 

a. Elies ont une vitesse constante et elevee. 

b. Leur vitesse est variable et se modifie en fonction de l'amplitude du mouvement. 

c. Elies sont rarement utilisees pour explorer visuellement 1'espace environnant. 

d. Elies depassent souvent leur cible chez les individus normaux. 

8. La paralysie de l'horizontalite du regard est secondaire a : 

a. une lesion du lobe frontal homolateral 

b. une lesion du lobe frontal contralateral 

c. une atteinte des centre pontiques (ou protuberantiels) 

d. un infarctus dans le territoire carotidien 

9. Une paralysie du nerf oculomoteur (III) avec epargne pupillaire et reinnervation aberrante : 

a. est rarement secondaire au diabete 

b. indique souvent une lesion comprimant le nerf oculomoteur 

c. est au mieux exploree par un scanner 

d. peut etre d'origine microvasculaire et demande une evaluation des facteurs de risque 
vasculaires 

10. Quel est, dans ce qui suit, l'element exact en cas de paralysie du nerf trochleaire (IV) ? 

a. C'est une cause frequente de diplopie post-traumatique. 

b. Elle peut facilement etre diagnostiquee par l'examen des ductions. 

c. Elle est associee a un nystagmus en abduction. 

d. Elle est souvent secondaire a une lesion compressive, comme un anevrisme. 

1 1 . Laquelle de ces anomalies oculomotrices est un nystagmus a ressort ? 

a. flutter oculaire 

b. myoclonie oculopalatine 

c. opsoclonus 

d. nystagmus battant vers le bas ( downbeat nystagmus) 
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12. Quelle est la zone souvent en cause dans le nystagmus battant vers le bas ? ( downbeat nystagmus) 

a. region parasellaire 

b. partie posterieure du tronc cerebral 

c. hemispheres cerebraux 

d. jonction cervicomedullaire 

13. Laquelle des affirmations suivantes concernant la pupille est vraie ? 

a. Une amblyopie importante peut causer un deficit pupillaire afferent relatif (DPAR) 
homolateral. 

b. Les cicatrices maculaires importantes retrouvees dans la degenerescence maculaire liee a 
lage produisent habituellement des deficits pupillaires afferents. 

c. Les lesions des bandelettes optiques ne peuvent etre responsables d'un DPAR parce qu'el- 
les sont situees en arriere du chiasma. 

d. Un DPAR bilateral est retrouve en cas de neuropathie optique bilaterale. 

14. Laquelle des affirmations suivantes concernant la perimetrie est fausse ? 

a. Le champ visuel automatique est la meilleure perimetrie pour quantifier un trouble du 
champ visuel. 

b. La grille d'Amsler est le meilleur test pour evaluer une metamorphopsie. 

c. La perimetrie de Goldmann est la meilleure technique de champ visuel pour les patients 
qui necessitent une interaction avec l'examinateur. 

d. L'ecran tangentiel est la meilleure technique de champ visuel pour les patients atteints de 
sclerose en plaques. 

15. Une femme de 35 ans se presente avec une baisse visuelle droite brutale et douloureuse. 
L'examen mesure une acuite visuelle a 2,5/10 a l'oeil droit et 10/10 a l'oeil gauche. II existe 
un DPAR droit. Un scotome altitudinal inferieur droit empiete sur le point de fixation, et le 
champ visuel gauche est normal. Le reste de l'examen est normal, y compris le fond d'oeil. 
Comment conseillez-vous cette patiente? 

a. Elle n'a probablement pas de nevrite optique car le nerf optique est normal lors de l'exa- 
men ; cependant, elle doit beneficier dune IRM orbitaire pour eliminer une tumeur. 

b. Elle a une nevrite optique et doit demarrer un des traitements efficaces pour la sclerose en 
plaques (SEP) pour prevenir une recidive. 

c. Elle a une nevrite optique et doit beneficier dune IRM cerebrale pour definir son risque 
ulterieur de SEP. 

d. Elle devrait avoir une IRM cerebrale pour eliminer une tumeur, et egalement prendre un 
traitement cortico'ide oral pour evaluer son benefice. 

16. Une femme obese de 28 ans se plaint de troubles visuels transitoires droits qui durent quel- 
ques secondes et surviennent lorsqu'elle se penche. L'examen retrouve une acuite visuelle 
normale avec un oedeme papillaire bilateral. Quelle est la meilleure marche a suivre ? 

a. traiter medicalement pour une hypertension intracranienne sans faire d'imagerie cerebrale 

b. faire un scanner (TDM) cerebral, puis traiter 1'hypertension intracranienne 
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c. pratiquer une IRM, une ARM veineuse et une ponction lombaire, puis traiter l'hyperten- 
sion intracranienne 

d. faire un scanner cerebral, puis une derivation pour l'hypertension intracranienne 

17. Un homme hypertendu de 77 ans se plaint dune baisse visuelle gauche brutale. L'acuite est a 
8/10 a droite et reduite a une perception lumineuse a gauche, avec un franc DPAR gauche. Le 
fond d'oeil droit retrouve une papille normale mais de nombreux nodules cotonneux; a gau- 
che, la papille est pale et oedemateuse avec egalement presence de nodules cotonneux. Quelle 
est la sequence diagnostique appropriee chez ce patient? 

a. demander immediatement une vitesse de sedimentation (VS) et un dosage de la proteine C 
reactive (CRP) ; appeler le patient avec les resultats 

b. demander immediatement une mesure de la VS et un dosage de la CRP, puis donner des 
corticoides, et faire ensuite la biopsie d'artere temporale 

c. demander immediatement une mesure de la VS et un dosage de la CRP, puis une 
biopsie d'artere temporale, et ensuite donner des corticoides, selon les resultats de la 
biopsie 

d. demander immediatement une mesure de la VS et un dosage de la CRP, puis demarrer la 
corticotherapie ; la biopsie d'artere temporale n'est pas necessaire si la suspicion clinique 
est forte 

18. Quelle serait la meilleure imagerie pour explorer un patient presentant une neuropathie opti- 
que droite et une paralysie du III ? 

a. une IRM cerebrale et orbitaire avec injection de produit de contraste et suppression du 
signal de la graisse 

b. une ARM cerebrale et cervicale 

c. une arteriographie cerebrale 

d. une IRM cerebrale avec injection de produit de contraste 

19. Chez un patient qui consulte pour une neuropathie optique, quel est T element clinique qui 
doit faire demander une TDM plutot qu'une IRM ? 

a. des antecedents de nevrite optique et de sclerose en plaques 

b. un antecedent de pose d'implant cochleaire 

c. un antecedent de reaction allergique a l'injection d'un produit iode 

d. un antecedent d'adenome hypophysaire 

20. Dans quelle situation l'atteinte des muscles faciaux est-elle le plus souvent unilateral ? 

a. apraxie d'ouverture de la paupiere 

b. blepharospasme essentiel 

c. hemispasme facial 

d. syndrome de Guillain-Barre 

21. La lesion responsable de l'association d'une paralysie faciale, d'une baisse d' audition homola- 
terale et d'un nystagmus est le plus souvent : 

a. un accident vasculaire cerebral pontique 

b. une tumeur de Tangle pontocerebelleux 


c. une paralysie de Bell 

d. une tumeur de la glande parotide 
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22. Chez un patient avec des cephalees, quel est lelement clinique qui justifie le plus la demande 
d'examens complementaires ? 

a. des cephalees qui changent de cote 

b. des antecedents familiaux de cephalees 

c. une modification de la cephalee 

d. le declenchement de la cephalee par certains aliments 

23. Le diagnostic le plus probable chez un patient qui presente une douleur unilateral lors des 
mouvements oculaires et un DPAR avec une oculomotricite normale est : 

a. une inflammation du sinus caverneux (syndrome de Tolosa-Hunt) 

b. une nevrite optique 

c. une nevralgie du trijumeau 

d. une myosite orbitaire 

24. Des hallucinations visuelles peuvent etre en rapport avec tous les elements suivants sauf: 

a. une baisse d'acuite visuelle bilaterale profonde (syndrome de Charles Bonnet) 

b. la prise de citrate de sildenafil (Viagra®) 

c. une retinopathie associee au cancer 

d. une lesion parietale 

25. Chez un patient avec un examen oculaire normal, y compris le champ visuel, l'impossibilite 
de voir en meme temps un crayon et une bouteille places devant lui s'appelle : 

a. une ataxie optique 

b. une prosopagnosie 

c. une simultagnosie 

d. un syndrome d' Anton 

26. Parmi les elements suivants, quel est celui qui caracterise l'alexie sans agraphie ? 

a. Elle est la consequence dune dysconnexion interhemispherique. 

b. C'est une forme d'interruption entre les relations visuospatiales. 

c. Elle survient en cas de lesion du lobe parietal dominant. 

d. C'est une partie du syndrome de Balint. 

27. Une femme de 24 ans, sans antecedent particulier se plaint d'un flou visuel et dune douleur 
perioculaire droite moderee depuis 2 jours. L'acuite visuelle est a 2/10 a l'oeil droit avec un 
DPAR droit. Le fond d'oeil est normal. L'IRM retrouve deux lesions ovoides de la substance 
blanche periventriculaire. Laquelle de ces affirmations suivantes est vraie ? 

a. Elle doit etre traitee par methylprednisolone en intraveineux pour ameliorer la recupera- 
tion visuelle. 

b. Son risque de developper une sclerose en plaques (SEP) sur les 15 prochaines annees est de 
25 %. 
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c. Une immunotherapie (par exemple par interferon (3- lb) doit etre envisagee pour diminuer 
le risque de developper une SEP. 

d. II est peu probable que sa vision s'ameliore. 

28. Une femme de 67 ans a depuis un mois une diplopie variable et un ptosis qui s'aggrave a la 
fatigue. Elle n'a aucun symptome systemique. Laquelle des affirmations suivantes est vraie ? 

a. Un taux normal d'anticorps antirecepteurs a l'acetylcholine elimine le diagnostic de 
myasthenie. 

b. Son risque de developper une myasthenie generalisee est d'environ 20 %. 

c. L'existence de 30 % d'orbitopathie dysthyroidienne associee peut compliquer le diagnostic 
de myasthenie. 

d. Une amelioration du ptosis de 2 mm apres la pose d'un glai;on sur la paupiere confirme le 
diagnostic de myasthenie. 

29. Parmi les maladies suivantes, quelle est celle qui ne favorise pas le developpement de lesions 
intracraniennes specifiques ? 

a. 1'ataxie-telangiectasie (Louis-Bar) 

b. l'angiome racemeux (Wyburn-Mason) 

c. 1'angiomatose retinienne (Von Hippel-Lindau) 

d. la sclerose tubereuse de Bourneville. 

30. Un homme de 78 ans, aux antecedents de cardiopathie ischemique et d'hypertension arte- 
rielle, presente un episode unique de baisse visuelle indolore gauche qui dure 10 minutes. II 
decrit l'episode comme un « rideau gris » qui a ete baisse puis releve. Quelle est l'origine la plus 
probable de cette baisse visuelle? 

a. une migraine 

b. une insuffisance circulatoire vertebrobasilaire 

c. un phenomene d'Uhthoff 

d. un embole arteriel retinien 

31. La principale decouverte des etudes nord-americaine NASCET (1991) et europeenne ESCT 
(1995) faites chez des patients porteurs dune stenose carotidienne symptomatique, et qui 
comparaient le traitement medical a l'endarteriectomie carotidienne a ete : 

a. il n'y a pas de difference entre le traitement medical et le traitement chirurgical dans la 
prevention de l'accident vasculaire cerebral (AVC) 

b. le traitement medical est superieur au traitement chirurgical pour reduire le risque d'AVC 
homolateral chez les patients avec une stenose serree (> 70 %) de la carotide 

c. le traitement chirurgical est superieur au traitement medical pour reduire le risque d'AVC 
homolateral chez les patients avec une stenose serree (> 70 %) de la carotide 

d. le traitement chirurgical est superieur au traitement medical pour reduire le risque d'AVC 
homolateral quel que soit le degre de la stenose carotidienne 
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32. Une femme de 50 ans presente un syndrome de Claude Bernard-Horner postganglionnaire 
douloureux et brutal. Quelle pathologie faut-il rechercher lors de l'imagerie ? 

a. un accident vasculaire cerebral du tronc cerebral 

b. une tumeur de l'apex pulmonaire 

c. une dissection carotidienne 

d. une sclerose en plaques 

33. Tous les elements suivants sont retrouves dans la pupille tonique d'Adie sauf : 

a. des contractions segmentaires du sphincter de l'iris 

b. une diminution du reflexe photomoteur 

c. une predilection pour l'enfant et 1'adolescent 

d. une hypersensibilite de denervation cholinergique 

34. Une dyschromatopsie et un DPAR chez un patient qui a par ailleurs une acuite visuelle conser- 
vee a 10/10 indique le plus souvent une anomalie : 

a. de la retine 

b. du nerf optique 

c. de la radiation optique 

d. du cortex visuel 

35. Chez une femme de 78 ans qui presente une baisse visuelle brutale dans un contexte d'alte- 
ration de letat general, de perte de poids et de douleur a l'oreille, quel est l'examen le plus 
approprie ? 

a. un scanner cerebral et orbitaire 

b. une IRM cerebrale 

c. une consultation de neurologie en urgence 

d. un dosage de la vitesse de sedimentation et de la proteine C reactive 

36. Le facteur le plus important pour determiner la prise en charge d'un patient avec une paraly- 
sie brutale du III est : 

a. son age 

b. l'atteinte pupillaire 

c. la presence ou l'absence de douleur 

d. l'acuite visuelle 

37. La neuropathie optique hereditaire de Leber est associee a : 

a. une transmission recessive liee au sexe 

b. une transmission autosomique dominante 

c. un aspect pathognomonique du nerf optique 

d. une mutation de 1'ADN mitochondrial 
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38. La cause la plus probable d'un trouble visuel binoculaire transitoire chez une femme de 21 ans est : 

a. la migraine 

b. une cause thrombo-embolique 

c. une hypertension intracranienne idiopathique 

d. une malformation arterioveineuse cerebrale 

39. La cause la plus probable dune cephalee severe et brutale (en coup de tonnerre), associee a 
une paralysie du VI et a un trouble du champ visuel bitemporal est : 

a. la rupture d'un anevrisme de l'artere ophtalmique 

b. une apoplexie hypophysaire 

c. une carcinomatose meningee 

d. une sclerose en plaques 

40. Une paralysie isolee de la sixieme paire cranienne chez un patient de plus de 50 ans est le plus 
souvent due a : 

a. une affection demyelinisante 

b. un traumatisme cranien 

c. une ischemie microvasculaire 

d. une tumeur cerebrale 
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Reponses 

1 . b. La paroi mediale orbitaire est composee des os maxillaire, lacrymal, spheno'ide et ethmo'ide. 
Los palatin constitue une petite partie du plancher orbitaire. 

2. b. Les neurones a bouffee excitateurs qui generent les saccades horizontales sont situes dans 
la formation reticulee pontique paramediane (FRPP). Les mouvements lents de poursuite 
horizontale viennent du noyau du VI. Le noyau reticulaire tegmental du pont contient de 
longs neurones a bouffee situes dans le tronc cerebral. Localise au niveau du mesencephale, 
le noyau interstitiel rostral de Cajal contient des neurones a bouffee inhibiteurs pour les sac- 
cades verticales et est l'integrateur pour le regard vertical. Le noyau interstitiel rostral du fais- 
ceau longitudinal median, qui est aussi localise dans le mesencephale, est le generateur des 
saccades verticales et torsionnelles. 

3. b. Les patients avec un trouble anorganique du champ visuel peuvent facilement feindre cette 
anomalie lors de la perimetrie automatique, y compris si les indices de fiabilite sont bons. La 
perimetrie de Goldmann peut mettre en evidence un aspect en spirale (ou en colima^on) du 
champ visuel avec un chevauchement des isopteres. Le champ visuel par confrontation peut 
etre utilise pour demontrer l'anorganicite dune perte du champ visuel peripherique, lorsque 
le patient repond correctement et compte des doigts situes dans le champ visuel non vu aupa- 
ravant. Les patients avec une baisse visuelle unilateral anorganique voient double lorsque 
l'on interpose un prisme vertical devant un ceil (test de dissociation). 

4. c. Le test a la cocaine est utile pour evaluer un patient avec une pupille pathologique de petite 
taille (myosis), suspect de syndrome de Claude Bernard- Horner. Les tests a la pilocarpine 
diluee (0,1 %) et a la pilocarpine 1 % doivent etre utilises s'il existe une mydriase areactive et 
que l'on suspecte une pupille d'Adie ou une mydriase pharmacologique, respectivement. 

5. a. Toute anomalie du reflexe photomoteur direct indique qu 'il existe une atteinte sur la voie 
visuelle afferente homolaterale, quel que soit son degre. La negativite du test du miroir, de la 
reponse optocinetique et du test utilisant un prisme base temporale indique dans tous les cas 
qu'il existe une baisse visuelle organique profonde. 

6. a. Le reflexe vestibulo-oculaire (RVO) est sensible a l'acceleration angulaire de la tete (lors de 
la rotation) et vehicule cette information aux centres oculomoteurs pour faciliter les mouve- 
ments rapides des yeux, compensateurs des mouvements de la tete, ce qui permet a la fovea 
de se maintenir sur sa cible. Bien que le nerf VIII transmette les informations cochleaires 
(auditives) et vestibulaires, le RVO n'est pas concerne par l'information auditive. 

7. b. Les saccades suivent un modele dans lequel la vitesse augmente proportionnellement a 
l'amplitude du mouvement prevu et, ainsi, les mouvements saccadiques les plus amples sont 
plus rapides que les petites saccades. Les saccades sont la methode principale d'exploration de 
l'espace visuel. Les saccades hypermetriques, qui depassent leur cible, sont toujours patholo- 
giques et indiquent generalement un dysfonctionnement cerebelleux. Les saccades sont faci- 
lement testees au lit du patient en lui demandant de deplacer son regard entre des cibles. 

8. c. Une paralysie du regard horizontal indique typiquement une atteinte du centre du regard 
horizontal pontique (par exemple une lesion du centre droit produit une paralysie du regard 
lateral vers la droite ; les yeux seront devies vers la gauche et incapables de se deplacer librement 


401 


402 • Reponses 


vers la droite). Une preference du regard indique une lesion supranucleaire des aires oculomo- 
trices frontales ; la consequence dune lesion du lobe frontal droit est une tendance a devier les 
yeux vers la droite, mais cela peut etre vaincu par le reflexe vestibulo-oculaire (indiquant la 
nature supranucleaire de la lesion). Un infarctus dans le territoire carotidien n'affecte pas les 
centres du regard horizontal situes dans le pont. 

9. b. Une regeneration aberrante indique une compression du nerf oculomoteur; ses causes 
les plus frequentes sont les anevrismes, les tumeurs (meningiomes) ou les traumatismes 
(facilement diagnostiques a l'interrogatoire). En fonction des cas de figure, ces anomalies 
sont habituellement mieux visualisees a 1'IRM ou l'angiographie (non invasive, c'est-a-dire 
angioscanner ou ARM). Une regeneration aberrante n'est jamais la consequence dune para- 
lysie microvasculaire du III (par exemple diabetique) ou dune myasthenie. 

10. a. La paralysie du IV est la cause la plus frequente de diplopie post-traumatique. II faut pra- 
tiquer un test a lecran alterne dans toutes les positions du regard pour determiner si l'aspect 
est conforme aux trois etapes du test de Parks-Bielschowsky. Bien que l'ophtalmoplegie inter- 
nucleaire soit souvent associee a un nystagmus en abduction, ce n'est pas un element de la 
paralysie du IV. Une compression anevrysmale entraine rarement une paralysie du IV. 

11. d. Le nystagmus battant vers le bas ( downbeat nystagmus) est la seule forme de nystagmus a 
ressort de ce groupe. Pour que Ton parle de nystagmus, il faut qu 'il existe une phase lente ; ainsi, 
le flutter, les ondes carrees et l'opsoclonus sont des intrusions saccadiques car elles comportent 
seulement des phases rapides sans phase lente. La myoclonie oculopalatine est une forme de 
nystagmus pendulaire, qui comporte seulement des phases lentes. Le nystagmus battant vers le 
bas a une phase lente et une phase rapide, et peut done etre qualifie de nystagmus a ressort. 

12. d. Le nystagmus battant vers le bas localise souvent la lesion au niveau de la jonction 
cervicomedullaire. 

13. a. Il a ete rapporte des cas de discret deficit pupillaire afferent relatif (DPAR) en rapport 
avec une amblyopie profonde. Les cicatrices maculaires, en depit dune baisse visuelle centrale 
importante, ne causent pas de DPAR. Les lesions de la bandelette peuvent causer un DPAR 
au niveau de l'oeil contralateral a la lesion car chaque bandelette contient davantage de fibres 
croisees que de fibres directes. Le DPAR mesure la difference entre l'influx nerveux afferent 
d'un nerf optique par rapport a l'autre et il n'y a done pas de DPAR bilateral. 

14. d. Le champ visuel automatique presente des avantages certains sur la perimetrie manuelle 
et l'analyse quantitative y est plus uniforme, comparable et utile pour les etudes scientifiques. 
La grille d'Amsler permet au patient d'expliquer la distorsion de ce qu'il voit. La perimetrie 
de Goldmann presente des avantages pour les enfants et les personnes agees qui demandent 
davantage d'interactions avec l'examinateur, mais elle necessite un perimetriste experiments 
Lecran tangentiel est plus utile dans letude des baisses visuelles anorganiques. 

15. c. Une baisse d'acuite visuelle rapide et douloureuse chez une femme entre 18 et 45 ans 
est la presentation clinique la plus frequente des nevrites optiques. Letude Optic Neuritis 
Treatment Trial (ONTT) recommande de pratiquer une IRM cerebrale pour apprecier le ris- 
que devolution vers une sclerose en plaques (SEP). Si la patiente a un hypersignal ou plus, son 
risque devolution vers une SEP est de 72 % a 15 ans, alors qu'il n'est que de 25 % en l'absence 
de lesion sur 1'IRM ; le risque de conversion est maximal dans les cinq premieres annees. Le 
risque de conversion vers une SEP a 15 ans, tous patients confondus, est de 50 %. Les patients 
avec une IRM anormale doivent etre adresses a un neurologue pour determiner s'il est neces- 
saire de leur prescrire un des traitements efficaces pour allonger le delai de survenue de la SEP 
et ralentir sa progression. 
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16. c. Bien que l'hypertension intracranienne idiopathique (HII) soit la cause la plus frequente 
de l'oedeme papillaire de stase, elle reste un diagnostic d'exclusion. Avant d'affirmer le dia- 
gnostic d'HII, les patients doivent beneficier en urgence dune imagerie pour eliminer une 
masse (et une thrombose veineuse cerebrale*), puis dune ponction lombaire pour etudier 
la pression d'ouverture et la composition du liquide cerebrospinal. La majorite des patients 
repondent favorablement au traitement medical. Le traitement chirurgical doit etre reserve 
aux cas d'echec du traitement medical maximal. 

17. b. Ce patient a presente une neuropathie optique ischemique. Si Ton tient compte de son age, 
de la profondeur de la baisse visuelle, de 1'existence de nodules cotonneux bilateraux et d'un 
oedeme papillaire pale, le diagnostic d'arterite gigantocellulaire (maladie de Horton) est le 
plus probable. Le risque d'atteinte controlaterale en quelques jours est majeur et des corti- 
coides doivent etre administres immediatement, suivis de la realisation dune biopsie d'artere 
temporale. La biopsie est importante pour justifier 1'utilisation de corticoides au long cours 
chez des patients ages, qui ont souvent d'autres problemes medicaux, ce qui fait d'eux des 
sujets a risque eleve de complications de la corticotherapie. 

18. a. La combinaison dune neuropathie optique et dune paralysie du III evoque une lesion 
localisee a l'apex orbitaire. L'IRM est meilleure que le scanner dans la definition des anomalies 
des tissus mous. La suppression du signal de la graisse doit etre utilisee pour eliminer le signal 
hyperintense (blanc) cree par la graisse orbitaire, qui masquerait les constituants de l'orbite. 

19. b. Les implants cochleaires sont metalliques et contre-indiquent 1'IRM. 

20. c. L'hemispasme facial est par definition unilateral, alors que l'apraxie d'ouverture des pau- 
pieres, le blepharospasme essentiel et le syndrome de Guillain-Barre causent des anomalies 
bilaterales. 

21. b. L'angle pontocerebelleux est situe a proximite du nerf VIII (vestibulocochleaire) et du nerf 
VII (facial). Un accident vasculaire cerebral du pont n'entrainera pas de baisse auditive; la 
paralysie de Bell est responsable dune paralysie faciale sans nystagmus. 

22. c. Des antecedents familiaux de cephalee sont souvent retrouves chez les patients presentant une 
cephalee primaire comme la migraine et la cephalee de tension. Les facteurs declenchants de la 
migraine incluent le vin rouge, le glutamate monosodique et la cafeine. Les hemicranies unila- 
teral recidivantes sont caracteristiques de la migraine, surtout si elles changent de cote. Une 
modification dans le schema des cephalees peut indiquer qu'il existe une lesion structurelle. 

23. b. L'existence dune douleur lors des mouvements du globe et d'un deficit pupillaire afferent 
relatif sont des elements cliniques caracteristiques de la nevrite optique. Les processus locali- 
ses au sinus caverneux ne sont pas associes a une neuropathie optique et produisent souvent 
une paralysie d'un nerf cranien oculomoteur, responsable de diplopie. La myosite isolee et la 
nevralgie du trijumeau ne sont pas associees a une neuropathie optique. 

24. b. Le citrate de sildenafil (Viagra*) peut causer la perception d'une teinte bleue (une illusion). Les 
hallucinations visuelles non-formees (simples ou elementaires) et formees (complexes) peuvent 
survenir a la suite d'une baisse visuelle severe bilaterale (syndrome de Charles Bonnet). La reti- 
nopathie associee au cancer entraine souvent des flashes lumineux (hallucinations non-formees) 
et les lesions du lobe parietal peuvent produire des hallucinations simples ou complexes. 

25. c. La simultagnosie est l'incapacite d'integrer les divers elements d'une scene. Le patient ayant 
une ataxie optique va percevoir un objet et le manquer. La prosopagnosie est l'incapacite de 
reconnaitre les visages. Le syndrome d'Anton est le deni de la baisse visuelle ; il survient habi- 
tuellement dans le cadre d'une cecite corticale due a des lesions parieto-occipitales bilaterales. 
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26. a. L'alexie sans agraphie resulte dune dysconnexion entre les hemispheres (lobe occipital vers 
le gyrus angulaire dominant). Ce n'est pas une forme de dysconnexion visuospatiale comme 
la simultagnosie. Une lesion du lobe parietal dominant produit une alexie avec agraphie. Le 
syndrome de Balint comprend une triade constitute de simultagnosie, d'ataxie optique et 
d'apraxie oculomotrice acquise. 

27. c. Plusieurs etudes ont montre que les patients a haut risque de developper une SEP (1 episode 
neurologique et 2 plaques ou plus) voient leur risque diminuer s'ils sont traites par immu- 
notherapie. La methylprednisolone intraveineuse peut accelerer la vitesse de recuperation 
visuelle mais ne modifie pas les parametres visuels finaux. Le risque que la patiente developpe 
une SEP est de 72 % a 15 ans (1 plaque ou plus et 1 episode de nevrite optique). La vision 
s'ameliore habituellement en 3 mois. 

28. d. Le test au gla^on est sur et confirme le diagnostic quand le ptosis s'ameliore d'au moins 
2 mm. Les anticorps antirecepteurs a l'acetylcholine sont positifs dans seulement 60 % des 
myasthenies oculaires. Jusque 85 % des patients avec une myasthenie oculaire developperont 
une myasthenie generalisee, mais si le patent a une myasthenie oculaire depuis au moins 
2 ans, le taux de conversion est d'environ 10 % seulement. Une maladie thyroidienne conco- 
mitante survient chez environ 5 % des patients. 

29. a. L'ataxie-telangiectasie. Le syndrome de Wyburn-Mason comporte des malformations 
arterioveineuses mesencephaliques ; l'angiomatose retinienne inclut des hemangioblastomes 
cerebelleux, et la sclerose tubereuse de Bourneville est appelee ainsi pour les hamartomes 
intracraniens (tubers) qui surviennent. 

30. d. L'anamnese est particulierement importante dans 1'evaluation d'un patient avec une baisse 
visuelle transitoire. Le deficit visuel de la migraine progresse typiquement vers une perte 
maximale en 20 minutes, est souvent accompagne de phenomenes visuels positifs et tou- 
che habituellement les deux yeux. L'insuffisance vertebrobasilaire cause un deficit hemia- 
nopsique transitoire. Le phenomene d'Uhthoff est une baisse visuelle survenant lorsque 
la temperature corporelle augmente et indique une maladie demyelinisante, desordre peu 
probable chez un homme de 78 ans. Un embole arteriel retinien produit une baisse visuelle 
brutale, monoculaire et indolore qui dure habituellement moins de 5 minutes et a souvent 
un schema altitudinal decrit comme un rideau qui descend sur la vision. 

31. c. L'etude NASCET a compare prospectivement 1'efficacite de l'endarteriectomie caroti- 
dienne avec le traitement medical chez des patients porteurs dune stenose carotidienne 
symptomatique. Les patients avec une cecite monoculaire transitoire, un accident ische- 
mique transitoire carotidien, ou des accidents vasculaires cerebraux (AVC) moderes ont 
ete randomises en traitement medical, qui incluait la prise quotidienne d'aspirine, ou en 
endarteriectomie carotidienne suivie d'un traitement medical. Le risque d'AVC ulterieur 
etait reduit significativement chez les patients avec une stenose carotidienne comprise 
entre 70 et 99 % traites chirurgicalement, avec un taux de morbidite et de mortalite accep- 
tables (< 4 %) pour l'arteriographie et la chirurgie. La chirurgie n'etait pas meilleure que le 
traitement medical chez les patients avec une stenose carotidienne moderee (50 a 69 %). 

32. c. Un syndrome de Claude Bernard-Horner brutal et douloureux est une urgence et doit etre 
considere comme une dissection carotidienne jusqu'a preuve du contraire, en particulier s'il 
est accompagne d'autres deficits neurologiques comme une baisse visuelle, une anomalie 
hemispherique, des difficultes a avaler (dysphagie), ou une anomalie du gout (dysgueusie). 
La majorite des cas peuvent etre diagnostiques par une imagerie non invasive (IRM cerebrale 
et du cou avec et sans injection de produit de contraste). II existe en effet un risque eleve de 
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depart d'embole a 1'oeil ou au cerveau dans les deux premieres semaines qui suivent la dissec- 
tion. Un traitement anticoagulant precoce est en general recommande (ainsi que la mise du 
patient en decubitus*). 

33. c. Une pupille tonique traduit une atteinte postganglionnaire de la voie parasympathique. La 
majorite des cas de pupille tonique unilateral sont idiopathiques, appeles pupille d'Adie. Ils 
surviennent chez des femmes entre 20 et 50 ans et ne demandent pas d'exploration de neuro- 
imagerie. 

34. b. Bien qu'une dyschromatopsie et un DPAR puissent survenir en cas d'atteinte retinienne 
etendue, ces elements sont caracteristiques des affections du nerf optique. Les lesions des radia- 
tions optiques et du cortex visuel occipital ne sont pas responsables d'anomalies pupillaires. 

35. d. Cette patiente a une histoire tres evocatrice d'arterite gigantocellulaire. L'elevation de la 
VS et de la CRP viendra conforter le diagnostic qui sera confirme histologiquement par la 
biopsie d'artere temporale. L'ophtalmologiste doit demarrer la corticotherapie et confirmer le 
diagnostic sans delai. 

36. b. L'etat de la pupille est primordial chez un patient presentant une paralysie du III, quel que 
soit son age, qu'une douleur soit presente ou non, ou quel que soit le niveau d'acuite visuelle. 
Un patient avec une atteinte pupillaire doit etre considere comme porteur d'un anevrisme 
intracranien jusqu'a preuve du contraire. 

37. d. La neuropathie optique hereditaire de Leber est due a une mutation de l'ADN mitochon- 
drial, le plus souvent en position 11778, moins souvent en 3460 et 14484. La mutation est 
transmise par l'ADN mitochondrial venant de la mere. Ainsi, seules les femmes sont vectrices 
de la maladie. 

38. a. Un trouble visuel transitoire peut resulter d'un mecanisme thrombo-embolique, d'une 
hypertension intracranienne idiopathique et d'une malformation cerebrale arterioveineuse, 
mais ces causes sont beaucoup moins frequentes que la migraine qui survient chez environ 
20 % des femmes et est souvent associee a des anomalies visuelles transitoires mono- ou bino- 
culaires, avec ou sans cephalee. 

39. b. L'expansion rapide d'une tumeur hypophysaire au niveau de la region suprasellaire et du 
sinus caverneux entraine une baisse brutale de la vision, des cephalees et des paralysies oculo- 
motrices. Une imagerie cerebrale immediate et la prise en charge en urgence du patient sont 
essentielles dans ces cas de figure. 

40. c. Les paralysies du nerf VI peuvent survenir au cours d'une sclerose en plaques, des trauma- 
tismes craniens et des tumeurs cerebrales, mais elles sont plus frequentes chez l'adulte avec 
des facteurs de risque vasculaires et sont alors en rapport avec une ischemie microvasculaire. 
Chez ces patients, la recuperation est spontanee et survient habituellement dans les 3 mois. 
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A 

Accidents ischemiques transitoires, 364 
Achromatopsie cerebrale, 206 
Acuite visuelle 

meilleure corrigee, baisse visuelle et, 94 
perte transitoire, 363 
troubles visuels anorganiques et, 327 
Adenomes sebaces, 358 
Agnosie des objets, 204 
Aides visuelles, troubles visuels 
anorganiques et, 327 
Aire oculomotrice 
frontale, 41, 214 
supplemental, 41 
Aire temporale 
mediane, 42 
superieure mediane, 42 
Akinetopsie, 205 
Alexie 

avec agraphie, 206 
sans agraphie, 205 
Algie vasculaire de la face, 315 
Allesthesie visuelle, 207 
Amblyopie, 120 

Amsler, grille d', examen a la, 101 
Anatomie neuro-ophtalmologique, 5 
Anevrismes cerebraux 

examens complementaires, 368 
presentation clinique, 366 
pronostic, 369 
traitement, 369 
Angiographie 

a la fluoresceine, 109 

oedeme papillaire de stase versus drusen 
papillaires et, 141 
digitale avec soustraction, 79 
par resonance magnetique (ARM), 69, 79 

avec temps veineux, hypertension intracranienne 
idiopathique et, 129 
Angiomatose 

cerebrofaciale, 358 
retinienne, 361 
Angiome racemeux, 362 
Angioscanner, 80 
Angle pontocerebelleux, 248 
Anisocorie, 275 
mecanique, 277 

non modifiee par 1 eclairage, 277 
pharmacologique, 277 
physiologique 
a la lumiere, 281 
a l'obscurite, 277 
pupille pharmacologique et, 281 
syndrome de Claude Bernard- Horner et, 277 
Anneau de Zinn, 3 1 
Anticorps diriges contre les recepteurs 
de 1' acetylcholine, test des, 347 


Antigene-CAR, 119 
Anton, syndrome d', 207 
Apoplexie hypophysaire, 171 
Apraxie oculomotrice 
acquise, 206, 221 
congenitale, 221 
Archeocerebellum, 50 

ARMI. Voir Angiographie par resonance magnetique 
Artere(s) 
angulaire, 16 
auditive interne, 21 
carotide 
externe, 11 
interne, 15 
primitive, 10 
centrale de la retine, 15 
cerebelleuse 

antero-inferieure, 21 
postero-inferieure, 21 
superieure, 23 
cerebrale 

anterieure, 19 
moyenne, 19 
posterieure, 11, 19 
choroidienne 
anterieure, 19 
posterieure, 22 
posterolaterale, 20 
ciliaire 

anterieure, 16 
longue posterieure, 18 
longue posterieure laterale, 18 
longue posterieure mediale, 18 
cilioretiniennes, 18 
cochleaire, 21 
communicante 
anterieure, 19 
posterieure, 19 
de Percheron, 23 
ethmoidale 

anterieure, 15, 18 
posterieure, 15, 18 
faciale, 11 
frontale, 16 

hypophysaire anterieure, 16 
infraorbitaire, 16 
infratrochleaire, 16 
lacrymale, 16 
maxillaire, 11 
meningee 
dorsale, 16 
moyenne, 1 1 
musculaire 
inferieure, 18 
superieure, 18 
occipitale, 11 
ophtalmique, 16 


407 


408 • Index 


sous-claviere, 21 
supraorbitaire, 16 
supratrochleaire, 16 
temporale superficielle, 1 1 
thalamostriees, 23 
vertebrale 
droite, 21 
gauche, 21 
vestibulaire 
anterieure, 21 
posterieure, 21 
Arteriographie, 79 
Arterite gigantocellulaire, 310, 335 
Articulation temporomandibulaire, 
anomalies de 1', 318 
Aspergillome, 382 
Aspergillose 
allergique, 381 
invasive, 382 
Astrocytes, 29 
Ataxie 

optique, 206 
telangiectasies, 361 
Atrophie optique, 98, 168 
autosomique dominante, 145 
Aura migraineuse sans cephalee, 312 

B 

Baisse visuelle 

bilaterale (binoculaire), 93 
classification et prise en charge, 115 
evaluation 
anamnese, 93 

angiographie a la fluoresceine, 109 
champ visuel, 100 
electroretinogramme, 112 
evolution, 93 
examen du fond d'oeil, 97 
examen du jeu pupillaire, 94 
examens complementaires, 106 
examens electrophysiologiques, 110 
grille d'Amsler, 101 
manifestations associees, 94 
meilleure acuite visuelle corrigee, 94 
mesure du potentiel d'acuite visuelle par potential 
acuity meter, 108 
perimetrie, 101 
potentiels evoques visuels, 110 
sensibilite aux contrastes spatiaux, 107 
test de la vision des couleurs, 106 
test de recuperation apres eblouissement, 108 
tomographie en coherence optique, 110 
unilateral (monoculaire), 93 

troubles visuels anorganiques et, 326, 327 
Balint, syndrome de, 207, 222 
Bandelettes optiques, 33 
lesions, 175 

Base du crane, anatomie, 5 
Basedow, ophtalmopathie de, 348 
Bell, paralysie faciale de, 300 
Benedikt, syndrome de, 239 


Blepharospasme 
anorganique, 332 
essentiel, 303 
reflexe, 307 
Bobbing oculaire, 271 

BOLD (blood oxygenation level-dependent), 69, 81 

Bonnet, syndrome de Charles, 203 

Botulisme, ptosis et, 295 

Bourneville, sclerose tubereuse de, 358 

Brouillard, test du, troubles visuels anorganiques et, 325 

Brown, syndrome de, 253 

C 

CADASIL (cerebral autosomal dominant arteriopathy 
with subcortical infarcts and leukoencephalopathy) 
syndrome, 316 
Calcification cerebrale, 358 
Canal 

infraorbitaire, 9 
lacrymonasal, 9 
optique, 6 
vidien, 8 
Cataracte 

chirurgie de la irregularite pupillaire et, 275 
en arbre de Noel, 354 
Catheterisme, 79 
Cecite corticale, 181 
Cellules 

amacrines, 29 
de Muller, 29 
horizontales, 29 

magnocellulaires (cellules M), 28 
parvocellulaires (cellules P), 28 
plexiformes, 29 
Y, 40 
Cephalee 

de tension, 310 
traitement, 314 
evaluation, 309 

idiopathique en coup de poignard, 315 
par abus medicamenteux, 314 
primaire, 309 
secondaire, 309 
trigemino-autonomique, 315 
Cercle 

arteriel de l'iris 
grand, 18 
petit, 18 

arteriel de Willis, 20 
de Zinn- Haller, 18 
Cerebrovasculaires, atteintes, 363 
Cervelet vestibulaire, 49 
Champ visuel, deficits bitemporaux, 168 
Champ visuel, examen du 
grille d'Amsler, 101 
neuropathie optique et, 121 
par confrontation, 100 
perimetrie, 101 

troubles visuels anorganiques et, 328 
Chiasma optique, 32 
gliome, 159 
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lesions, 168 

parasellaires a retentissement sur le, 171 
Choc, simulation d'un, troubles visuels anorganiques 
et, 323 

Choristomes, 354 

Claude Bernard-Horner, syndrome de, 277 
Claude, syndrome de, 239 
Clivus, 7 

Codage en frequence, 69 
Collier, signe de, 223, 296 
Colobomes papillaires, 149 
Comateux, patients, mouvements oculaires 
chez des, 271 

Commissure posterieure, 39 
Complexe 
ethmoidal, 7 
medial, 52 

Confusion, test de, troubles visuels anorganiques et, 
325, 326 

Conscience de la vision, troubles de la, 207 
Contracture faciale spastique avec paralysie, 306 
Contraste seuil, 108 

Contrastes spatiaux, sensibilite aux, baisse visuelle et, 107 
Contusion, irregularite pupillaire et, 275 
Convergence, 210 
insuffisance de, 225 
Copie difference (information), 50 
Cornee, lesions, baisse visuelle et, 115 
Corps genouille (genicule) lateral, 34 
lesions, 174 

Corps hyalins papillaires par une exsudation chronique 
riche en lipides, 127 

Correctopie par atteinte mesencephalique, 275 
Cortex 

occipital (visuel primaire/calcarin/strie), 38 
oculomotricite et, 38 
parietal posterieur, 41 

Cortical superieur, dysfonctionnement, troubles visuels 
hes a un, 204 

Corticaux, syndromes, 204 
Couche 

de Henle, 29 

des fibres optiques peripapillaires, gliose, 126 
granulaire interne, 34 
Coucher de soleil, signe du, 224 
Crises convulsives occipitales, trouble visuel transitoire 
du a des, 197 

Cristallin irregularites, baisse visuelle et, 115 
Cryptococcose, 384 

CTA (computed tomographic angiography). Voir 
Angioscanner 
Cytomegalovirus, 375 

D 

Deconnexion, syndrome de, 204 
Deficit pupillaire afferent relatif 
examen, 94 

troubles visuels anorganiques et examen du, 324 
Demence du sida, 376 
Deviation(s) 

alternee periodique du regard, 271 


comitantes, 231 
incomitantes, 231 
toniques, 222 

Devic, syndrome de. Voir Neuromyelite optique 
Diplopie 

affections neoplasiques et, 253 
atteinte du sinus caverneux et de la fissure orbitaire 
superieure et, 249 
causes de 

infranucleaires, 239 
internucleaires, 236 
nucleaires, 235 

orbitaires, myopathiques et restrictives, 251 
supranucleaires, 233 
comitante, 227 
d'origine 

neurogene, 229 
restrictive, 229 

deviations comitantes et incomitantes, 231 
dysfonctionnement de la jonction neuromusculaire 
et, 251 

esodeviation thalamique et, 235 
examen clinique, 227 
fibrose musculaire congenitale et, 253 
histoire de la maladie, 227 
incomitante, 227 
localisation de l'atteinte, 232 
monoculaire, 229 
myosite orbitaire et, 252 
neuromyotonie, cause de, 248 
orbitopathie dysthyro'idienne et, 251 
paralysie 

du nerf abducens, 247 
du nerf oculomoteur, 240 
du nerf trochleaire, 245 
paralysies multiples des nerfs craniens, 249 
restriction 

musculaire apres la chirurgie de la cataracte et, 252 
post-traumatique et, 252 
skew deviation et, 234 
Dissection arterielle 
diagnostic, 370 
tableau clinique, 370 
traitement, 370 

Dissection carotidienne, douleur et, 317, 319 
Dissociation par un prisme vertical, test de, troubles 
visuels anorganiques et, 325 
Divergence, 210 
insuffisance de, 226 
Dorello, canal de, 248 
Dorsal de traitement de l'information 
visuelle, systeme, 216 
Douleur 

en pic de glace, 315 
faciale, 317 
atypique, 318 
oculaire, 316 
orbitaire, 316 
Drusen papillaires, 139 

hamartomes astrocytaires versus, 142 
oedeme papillaire de stase versus, 141 
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Duction, 227 

forcee, test de, diplopie et, 229 
DWI (diffusion-weighted imaging), 69 
Dysimmunitaires, pathologies, manifestations neuro- 
ophtalmologiques des, 335 
Dyskinesie tardive, 304 
Dystrophie 
des cones, 118 
myotonique, 354 
ptosis et, 294 
oculopharyngee, 353 

Dysversion papillaire congenitale, syndrome de, 149 
E 

Echelle de gris, 103 
Echographie, 81 

en mode B, oedeme papillaire de stase versus drusen 
papillaires et, 141 
Ecran tangentiel, 101 

troubles visuels anorganiques et, 330 
Edrophonium, test a 1', myasthenie et, 345 
Elargissement aigu idiopathique de la tache aveugle, 
syndrome d', 116 

Electromyographie, myasthenie et, 347 
Electrophysiologiques, examens, de la retine 
baisse visuelle et, 110 
troubles visuels anorganiques et, 323 
Electroretinogramme 
focal (maculaire), 112 
multifocal, 112, 113 
pattern, 112 

Emboliques, maladies, trouble visuel transitoire 
du a des, 187 
Encephalopathie 

hereditaire avec cephalees migraineuses, 316 
posterieure reversible, syndrome d', 362 
spongiforme transmissible, 385 
VIH, 376 

Endarteriectomie carotidienne, 192 
ERG. Voir Electroretinogramme 
Erytheme chronique migrateur, 380 
Esodeviation thalamique, 235 
Esotropie thalamique, 225 
Excavations papillaires anormales, 149 
Exopthalmie, 349 

F 

Face, anomalies des mouvements de la, 296 
Faisceau(x) 

des fibres moussues, 50 
interpapillo-maculaire, 29 
longitudinal median, 39, 236 
Farnsworth 15 Hue, test, 107 
Farnsworth-Munsel 100 Hue, test, 107 
Fibres 

a contraction 
lente, 56 
rapide, 56 

arciformes, champ visuel et, 121 
interpapillo-maculaires, champ visuel et, 121 
radiaires nasales, champ visuel et, 121 


Fibrose congenitale des muscles oculomoteurs 
de type 1, 253 
Fissure orbitaire 
inferieure, 9 
superieure, 6 

ophtalmoplegie causee par une lesion du, 249 
Fixation, perte de, perimetrie et, 106 
FLAIR (fluid-attenuated inversion recovery), 69, 76 
Flutter oculaire, 268 
Fond d'oeil, evaluation, 97 
baisse visuelle et, 97 
Foramen 
ethmoidal 
anterieur, 9 
posterieur, 9 
magnum, 7 
rond, 8 
Formation 

reticulee bulbaire, 40 
reticulee pontique paramediane, 40 
Fosse cerebrale 
anterieure, 7 
moyenne, 8 
Fosse temporale, 7 
Fossette colobomateuse, 149 
Foville, syndrome de, 239 

Frenzel, lunettes de, evaluation d'un nystagmus et, 212 
Fungiques, infections, 381 

G 

Gadolinium, 69 

Gain (mouvement oculaire), 49 

GDx®, 82 

Genetiques, maladies, manifestations neuro- 
ophtalmologiques des, 352 
Genou facial, 239 
Gerstmann, syndrome de, 206 
Gla<;on, test au, myasthenie et, 345, 346 
Glaucome 

a pression normale, 147 
neuropathie optique et, 147 
Gliome 

du chiasma, 159 
du nerf optique, 159 
Gliose de la couche des fibres optiques 
peripapillaires, 126 
Golfe de la jugulaire, 26 
Gradenigo, syndrome de, 248 
Grossesse, pathologies neuro-ophtalmologiques 
liees a la, 362 

Groupes cellulaires du tractus paramedian, 40 
Guillain-Barre, syndrome de, 302 
Gyrus precentral, 61 

H 

Hallucinations visuelles, 199 

causes provenant du nerf optique, 202 
formees, 201 
non formees, 201 
origine corticale, 181, 202 
origine oculaire, 201 


Index • 411 


Hamarties, 354 
Hamartome(s), 354 

astrocytaires drusen papillaires versus, 142 
Heidelberg retinal tomography (HRT), 82 
Hemicranie paroxystique, 315 
Hemispasme facial, 305 
Herpesvirus, 376 

Hippel, maladie de von. Voir Angiomatose retinienne 
Hippel-Lindau, maladie de von, 361 
Holmes -Adie, syndrome de, 282 
Horton, maladie de. Voir Arterite gigantocellulaire 
Hypercoagulabilite, trouble visuel transitoire 
du a une, 195 

Hypertension intracranienne 
cephalee causee par une, 310 
idiopathique, 128 

Hyperviscosite, trouble visuel transitoire du a une, 195 
Hypoperfusion 
generalisee, 180 

trouble visuel transitoire du a une, 194 
Hypophysite lymphocytaire, 363 
Hysterie, 321 

I 

Illusions visuelles 
causes optiques, 200 
causes provenant du nerf optique, 201 
causes retiniennes, 200 
origine corticale, 201 
origine oculaire, 199 

Imagerie metabolique et fonctionnelle, 81 
Imagerie par resonance magnetique (IRM), 71 
avantages, inconvenients, contre-indications, 87 
fonctionnelle (IRMf), 70, 81 
Immunodeficience acquise, syndrome d'. Voir VIH 
infection au/sida 

Infectieuses, maladies, manifestations neuro- 
ophtalmologiques des, 375 
Infections fungiques, 381 
Inflammation 
intraoculaire, 275 
orbitaire idiopathique, 317 
Infranucleaires, voies, 209 
Instability oculaire, 216 
Intrusions saccadiques, 212, 216, 256, 266 

avec intervalles intersaccadiques normaux, 267 
sans intervalles intersaccadiques, 268 
IR (inversion recovery), 69 
Iridodialyse, irregularite pupillaire et, 275 
Iris 

malformations, irregularite pupillaire et, 275 
traumatisme, anisocorie et, 281 
IRM. Voir Imagerie par resonance magnetique 
IRMf. Voir Imagerie par resonance magnetique 
fonctionnelle 
Ischemie 

occipitale, trouble visuel transitoire du a une, 196 
oculaire, syndrome d', 194 

J 

Jonction neuromusculaire, diplopie et, 251 


K 

Kearns-Sayre, syndrome de, 352 
Klippel-Trenaunay- Weber, syndrome de, 359 

L 

Lame papyracee, 7 

Lanthony 15 Hue desature, test de, 107 
Larmes de crocodile, 297 
Lateropulsion oculaire, syndrome 
de Wallenberg et, 217 

Leber, neuropathie optique hereditaire de, 143 

Leuco-encephalopathie multifocale progressive, 378 

Levures, 381 

Ligne de Gennari, 34 

Lobe 

occipital, lesions, 179 
hallucinations et, 202 
parietal, lesions, 178 
hallucinations et, 202 
temporal, lesions, 177 
hallucinations et, 202 
Louis-Bar, syndrome de, 361 
Lyme, maladie de, 380 
Lymphome du systeme nerveux central, 375 

M 

Macropsie, 200 
Maculopathie, 116 
Maddox, baguette de, 228 
Malformations arterioveineuses, 371 
diagnostic, 373 
traitement, 373 
Marcus Gunn, signe de, 94 
Meat nasal inferieur, 9 
Meige, syndrome de, 304 

MELAS (mitochondrial encephalopathy lactic acidosis 
and strokelike episodes) syndrome, 316 
Melkersson-Rosenthal, syndrome de, 302 
Meniere, maladie de, 262 
Meningiome des gaines du nerf optique, 157 
Metamorphopsies, 200 

Methylsulfate de neostigmine (Prostigmine®), 
test au, 346 
Micropsie, 200 
Migraine, 310 

avec aura, fortifications et, 3 1 1 
chronique, 309 
de type basilaire, 312 
evaluation, 313 
hallucinations et, 203 
oculaire, 195 
ophtalmoplegique, 244 
retinienne, 195, 313 
sans aura, 312 
sans cephalee, 312 
traitement, 314 

trouble visuel transitoire du a une, 196 
Milieux intraoculaires, trouble des, 115 
Millard-Gubler, syndrome de, 239 
Miller- Fisher, syndrome de, 295, 302 
Miroir, test du, troubles visuels anorganiques et, 323 
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Mobius, syndrome de, 254 
Moisissures, 381 
Moore, stries lumineuses de, 201 
Morning glory syndrome. Voir Papille en fleur de liseron 
MOTSA (multiple overlapping 
thin-slab acquisition), 79 

Mouvements oculaires. Voir aussi Oculomotricite 
anormaux, 255, 269, 270 
traitement, 270 

chez des patients comateux, 271 
Mucormycose 

du systeme nerveux central, 384 
rhinocerebrale, 383 
Munchausen, syndrome de, 321 
Muscle(s) 
oblique 

inferieur, 56 
superieur, 56 
oculomoteurs, 55 
Myasthenie, 344 
diagnostic, 345 
presentation clinique, 345 
ptosis et, 294 
traitement, 347 
Mycobacteries, 377 
Mydriase 

paroxystique benigne, 286 
pharmacologique, 332 
Myoclonie oculopalatine, 265 
Myokimie 

de l'oblique superieur, 269 
faciale, 306 
Myopathie(s) 
extraoculaire, 349 

manifestations neuro-ophtalmologiques des, 352 
Myorythmie oculomasticatoire, 269 
Myosite orbitaire, 252 

N 

Naevus flammeus, 358 
Negligence hemispatiale, 208 
Neocerebellum, 50 
Neoplasie. Voir Tumeur(s) 

Neovascularisation, irregularite pupillaire et, 275 
Nerf(s) 

abducens. Voir Nerfs craniens, VI 
craniens. Voir Nerfs craniens 
du canal pterygoidien, 65 
facial. Voir Nerfs craniens, VII 
grand petreux superficiel, 16 
mandibulaire (V 3 ), 61 
maxillaire (V 2 ), 60 

oculomoteur. voir Nerfs craniens, III 

ophtalmique (Vj), 60 

optique 

anatomie, 29 
dysplasie, 150 
gliome, 159 

hallucinations visuelles et, 202 
hypoplasie, 147 
illusions visuelles et, 201 


trijumeau. voir Nerfs craniens, V 
trochleaire. voir Nerfs craniens, IV 
Nerfs craniens, 317 

III, 40, 52, 245 
paralysie, 240 

atteinte pupillaire, 241, 284 
chez des patients jeunes, 244 
des branches terminales, 244 
epargnant la pupille, 242 
regeneration aberrante, 245 

IV, 40, 52 
paralysie, 245 

bilaterale, 246 

paralysie microvasculaire, douleur et, 317 

V, 57 

VI, 40, 50 
paralysie, 247 

VII, 61 

anomalies, 297 

atteintes supranucleaires, 298 
hyperactions, 303 
lesions du tronc cerebral et, 300 
lesions peripheriques et, 300 
Nerveux autonome, systeme 
voie parasympathique, 65 
voie sympathique, 63 
Neurocutanes, syndromes, 354 
Neurofibromatose 

acoustique bilaterale (NF2), 354 
de von Recklinghausen (NF1), 354 
Neuro-imagerie, 69 
Neuromyelite optique, 154 
Neuromyotonie, 248 
Neurone, atteintes du 
de premier ordre, 279 
de deuxieme ordre, 279 
de troisieme ordre, 279 
Neuro-ophtalmologie, 5 

anatomie et. voir Anatomie neuro- 
ophtalmologique 
neuro-imagerie et, 24, 69 
Neuropathie 

cranienne multiple idiopathique, 249 
mentonniere, 320 

optique, 120, 121, 130, 131, 132, 143, 151, 157, 162, 
164, 166, 167, 335, 349 
anterieure 

avec oedeme papillaire, 124 
sans oedeme papillaire, 139 
aspects du champ visuel, 121 
compressive, 349 

hereditaire de Leber, 143 
infiltrative, 167 

intraorbitaire/intracanalaire, 1 57 
ischemique anterieure, 130 
arteritique, 131, 335 
non arteritique, 132 
ischemique posterieure, 166 
posterieure, 151 
toxique et/ou carentielle, 162 
traumatique, 164 
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Neuroretinite, 136 
Nevralgie 

du glossopharyngien, 318 
du trijumeau, 318 
occipitale, 318 
postherpetique, 319 
Nevrite, 155 
optique 

retrobulbaire, 151 
sclerose en plaques et, 339 
perioptique. Voir Perinevrite optique 
Nodulus, 48 

Nothnagel, syndrome de, 239 
Noyau(x) 

caudal central, 52 

central du cervelet. Voir Nodulus 

d'Edinger-Westphal, 52 

de Darkschewitsch, 44 

dentele, 50 

dorsolateraux du pont, 39 
du nerf cranien V 
mesencephalique, 57 
moteur, 58 
principal, 57 
spinal, 57 

du raphe interpose, 39 
fastigial, 50 

interstitiel de Cajal, 38, 214 
skew deviation et, 234 
prepositus hypoglossi, 40, 214 
reticulaire tegmental du pont, 39 
rostral interstitiel du faisceau longitudinal 
median, 38, 214 
vestibulaires, 40 
Nystagmus, 268 

a bascule (see-saw nystagmus), 266 
a rebond, 260 
a ressort, 255 

battant vers le bas (downbeat 
nystagmus), 263 
battant vers le haut, 264 
congenital, 257 
de Bruns, 262 
dissocie, 256, 266 
dysconjugue, 256 

en convergence et en retraction, 269 
en position excentrique du regard, 259 
infantile, voir Nystagmus congenital 
latent, 258 
manifeste latent, 258 
monoculaire infantile, 258 
optocinetique, 210 

dysfonctionnement, 219 
evaluation, 213 

troubles visuels anorganiques et, 323 
pendulaire, 255 
acquis, 265 

periodique alternant, 265 
torsionnel, 265 
traitement, 270 
vertical, 237 


vestibulaire 

d'origine centrale, 263 
peripherique, 260 
volontaire, 268, 330 

O 

Occlusion alternee, test d', 228 
Oculogyre, crise, 224 
Oculomoteur, controle, 209 
Oculomoteurs, systemes, pathologies des, 216 
Oculomotricite 
evaluation 

nystagmus optocinetique, 213 
reflexe vestibulo-oculaire, 212 
stabilite oculaire, 211 
systeme de poursuite, 215 
systeme saccadique, 214 
troubles visuels anorganiques et, 330 
vergence, 216 
voies de 1', 37 

Oculovestibulaire, systeme, 47 
GEdeme papillaire, examen, evaluation dune baisse 
visuelle et, 98 
CEdeme papillaire de stase 
aigu, 124 
chronique, 126 
drusen papillaires versus, 141 
Ondes carrees, 211, 212, 216 
grandes, 267 

Ophtalmopathie de Basedow, 348 
Ophtalmoplegie 
externe progressive 
chronique, 352 
ptosis et, 294 
internucleaire, 21, 45, 236 
Opsoclonus, 268 
Optocinetique apres nystagmus, 
periode, 214 
Orbite 

anatomie, 7 

lesions anterieures compressives 
ou infiltratives, 138 
Orbitopathie dysthyroidienne, 251 
diagnostic, 349 
exopthalmie et, 349 
myopathie extraoculaire et, 349 
neuropathie optique compressive et, 349 
signes palpebraux, 348 
traitement, 350 
Os 

ethmoidal, 9 
frontal, 7 
lacrymal, 9 
maxillaire, 7 
occipital, 7 
palatin, 9 
parietal, 7 
petreux, 7 
sphenoide, 5, 9 
temporal, 7 
zygomatique, 7 
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Oscillations, 256 
macrosaccadiques, 267 
saccadiques. Voir Intrusions saccadiques 
Oscillopsie, 256 

P 

Paleocerebellum, 50 
Palinopsie, 203 
Papille 

anomalies congenitales de la, 147 
en fleur de liseron, 149, 150 
excavations papillaires anormales, 149 
Papillite, 135 

Papillopathie diabetique, 136 
Papillophlebite, 137 

Paralysie. Voir aussi aux differentes structures 
du regard, 222, 331 
supranucleaire progressive, 212 
Paraneoplasiques, syndromes, 119 
Parinaud, syndrome de, 296 
Pathologies ophtalmologiques d'origine 
thyroidienne, 155 
Paupieres, 63 

anomalies, examen, 289 
apraxie d'ouverture des, 295 
retraction des, 295 
Pedoncule cerebelleux superieur, 47 
Pelopsie, 201 

Perception lumineuse, absence de, troubles visuels 
anorganiques et 
bilaterale, 323 
monoculaire, 324 

pERG. Voir Electroretinogramme, pattern 
Perimetrie 

automatique, troubles visuels 
anorganiques et, 328 
de Goldmann, 101 

troubles visuels anorganiques et, 328 
mesure de la fluctuation a court terme, 106 
statique automatisee, 102 
taux de faux 
negatifs 
positifs, 106 
Perinevrite optique, 155 

PET. Voir Tomographie par emission de positrons 

Phakomatoses, 354 

Phosphenes, 202 

Photophobie, 317 

Pixel, 70 

Planches tritan de Lanthony, baisse visuelle et, 107 
Plexus veineux pterygo'idien, 26 
Polarise, test, troubles visuels anorganiques et, 325 
Potential acuity meter (PAM), 108 
Potentiels evoques visuels, baisse visuelle et, 110 
Poursuite saccadique, 225 
Poursuite, systeme de la, 41, 210 
anomalies, 224 
evaluation, 215 
Preference du regard, 222 
Pressoir d'Herophile, 26 
Prion, maladies a, 385 


Prisme avec une base temporale, test utilisant un, 
troubles visuels anorganiques et, 324 
Processus pterygo'ide, 7 
Prosopagnosie, 205 
Pseudoptosis, 295 
Ptosis 

acquis, 294 
congenital, 293 
faux . Voir Pseudoptosis 
troubles visuels anorganiques et, 332 
Pulfrich, phenomene de, 201 
Pupille(s) 
anomalies 
examen, 273 

histoire de la maladie, 273 
irregularite, 275 

paralysie du nerf cranien III, 284 
reactivite, 285 

troubles visuels anorganiques et, 332 
contusion et, 275 
d' Argyll Robertson, 286 
en tetard, 275 
irregularite, 275 
pharmacologique, examen, 281 
reaction a la lumiere, troubles visuels 
anorganiques et, 323 
reactions paradoxales, 287 
regeneration aberrante et, 286 
taille au repos, 274 
tonique d'Adie, 282 

R 

Radiotherapie, 386 
Ramsay Hunt, syndrome de, 301 
Reconnaissance, troubles de la, 204 
Recoverine, 119 

Recuperation apres eblouissement, test de, 108 
Reflexe vestibulo-oculaire, 210 
evaluation, 212 
Relaxation, IRM et, 70 
Reponse pupillaire a la lumiere 
consensuelle, 274 
directe, 274 

Repos, test au, myasthenie et, 345, 346 
Retine 

anatomie, 27 
technique d'imagerie, 82 
Retinopathie 

associee au cancer, 119 
associee au melanome, 119 
de stase veineuse, 195 
Retrochiasmatiques, lesions, 174 
Riddoch, phenomene de, 182, 208 
Rouge-vert, test, troubles visuels anorganiques et, 325 

S 

Saccades, systeme de, 40, 210 
anomalies, 220 
evaluation, 214 

Saccadiques de refixation, mouvements, 211 
Saccadomanie. Voir Opsoclonus 
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Sarcoi'dose 
diagnostic, 351 
manifestations 
intraoculaires, 351 
neuro-ophtalmologiques, 351 
traitement, 352 
Scanner, 71 

avantages, inconvenients, contre-indications, 87 
Sclerose en plaques 

anatomopathologie, 338 

anomalies chiasmatiques et retrochiasmatiques, 340 
anomalies du fond d'oeil, 340 
bilan biologique, 341 
diagnostic, 343 

epidemiologie et genetique, 337 
evolution et pronostic, 337 
neuro-imagerie et, 341 
perturbations oculomotrices, 341 
presentation clinique, 339 
traitement, 343 

Sclerose tubereuse de Bourneville, 358 
Scotome physiologique, 28 
SE (spin echo), 70 
Selle turcique, 5 

Sida. Voir VIH infection au/sida 
demence du, 376 
Signal d'erreur afferent, 50 
Simulation, 321 
Simultagnosie, 206, 222 
Sinus 

caverneux, 9 
fistule du, 250 

ophtalmoplegie causee par une lesion du, 249 
thrombose du, 374 
ethmoidal, 7 
frontal, 7 

lateral, thrombose du, 374 
maxillaire, 7 
paranasaux, 7 
petreux 
inferieur, 26 
superieur, 26 
sagittal superieur, 26 
thrombose du, 374 
sigmoide, 26 
sphenoidal, 7 
transverse, 26 
Skew deviation, 86 

alternante en regard lateral, 234 
Spasme 

d'habitude, 306 
en convergence, 225, 331 
Spasmus nutans, 259 

SPECT. Voir Tomographie par emission de photons 
Spectroscopie par resonance 
magnetique (SRM), 70, 81 
Spheno caverneux (parasellaire), syndrome, 250 
Spirale de Tillaux, 56 
SR (saturation recovery), 70 

SRM. Voir Spectroscopie par resonance magnetique 
Stabilite oculaire, evaluation, 211 


Stereoscopie, test de, troubles visuels 
anorganiques et, 326 

Stilling-Duane, syndrome de retraction de, 254 
STIR (short tau inversion recovery), 76 
Sturge-Weber, syndrome de. Voir Angiomatose 
cerebrofaciale 

SUNCT (short-lasting unilateral neuralgiform 
headache with conjunctival injection 
and tearing), 315 
Supranucleaires, voies, 209 
Suture 
coronale, 7 
ethmoidofrontale, 7 
frontozygomatique, 9 
lambdoide, 7 
sagittale, 7 

zygomatomaxillaire, 9 
Synechie, irregularite pupillaire et, 275 
Syphilis, 378 

T 

Tl, ponderation en, 70 
T2, ponderation en, 70 
Tache aveugle, 28 

Tache de vin. Voir Nsevus flammeus 
Taches blanches evanescentes multiples, 
syndrome des, 117 
Taches non visuelles, troubles visuels 
anorganiques et, 323 
TE ( temps d echo), 70 
Teleopsie, 201 
Terson, syndrome de, 368 
Tesla, 70 
Thrombose 

du sinus caverneux, 374 
du sinus lateral, 374 
du sinus sagittal superieur, 374 
Thyroidienne, pathologies ophtalmologiques 
d'origine, 155. Voir aussi Orbitopathie 
dysthyroidienne 
TI ( interpulse time), 70 
Tic douloureux. Voir Nevralgie du trijumeau 
Todd, paralysie de, 306 
Tolosa-Hunt, syndrome de, 250, 317 
Tomographie 

en coherence optique (OCT), 82 
baisse visuelle et, 110 
par emission de photons (SPECT), 81 
par emission de positrons (PET), 81 
Torsion oculaire, reaction de, 217, 235 
Torticolis, spasmus nutans et, 259 
Toxoplasmose, 379 
TR (temps de repetition), 70 
Tractus ascendant de Deiters, 47 
Tractus optique, 175 

voir aussi Bandelettes optiques 
syndrome du, 175 

Tronc arteriel brachiocephalique, 10 
inferolateral, 16 
meningo-hypophysaire, 16 
Tronc cerebral, oculomotricite et, 44 
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Trouble visuel 
anorganiques 

atteinte de la voie visuelle afferente, 323 
examen, 322 

prise en charge du patient, 333 
transitoire 

age du patient, 183 
binoculaire, 183, 196 
duree, 183 

examen clinique, 184 
installation et resolution, 184 
monoculaire, 183, 185 
symptomes associes, 184 
Troubles oculomoteurs supranucleaires, 209 
Tumeur(s) 

diplopie causee par une, 253 
douleur faciale et, 319 

U 

Uhthoff, symptomes de 1', 184 
Un et demi, syndrome, 238 
Unite Hounsfield (UH), 71 
Uvule ventrale, 48 

V 

Vaisseaux de shunts optociliaires, 127 
Vasculaire, systeme 
anatomie, 10 
imagerie, 78 
Vascularite 

papillaire. Voir Papillophlebite 
trouble visuel transitoire du a une, 193 
Vasospasme, 313 

trouble visuel transitoire du a un, 195 
Veine(s) 
angulaire, 26 
basilaire de Rosenthal, 26 
centrale de la retine, 23 
choroi'diennes, 23 
de Galien, 26 
de Labbe, 26 
faciale, 26 
jugulaire 
externe, 26 
interne, 26 
ophtalmique 
inferieure, 26 
superieure, 25 
retiniennes, 23 
vortiqueuses, 23 


Veinographie par resonance magnetique (VRM), 79 
Vergence, 210 
deficits de la, 225 
evaluation, 216 
Versions, 227 

Vertebrobasilaire, systeme, pathologie du, 364 
Vertige paroxystique positionnel benin, 262 
Vestibulaires, dysfonctionnements, 217 
VIH infection au/sida 
cytomegalovirus et, 375 
herpesvirus et, 376 
leuco-encephalopathie multifocale 
progressive et, 378 

lymphome du systeme nerveux central et, 375 
mycobacteries et, 377 
syphilis et, 378 
toxoplasmose et, 379 
Vision 

aveugle, 208 
des couleurs 

test de la, baisse visuelle et, 106 
Visuel efferent, systeme, 37, 209 
Visuospatiales, troubles des relations, 206 
Vitamine 

A, carence en, 117 
B 12 , carence en, 164 
Vitre, anomalies, baisse visuelle et, 115 
Voies de l'oculomotricite. voir Oculomotricite, 
voies de 1' 

Voies visuelles anterieures, 27 
bandelettes optiques et, 33 
chiasma optique et, 32 
cortex et, 34 
nerf optique et, 29 
retine et, 27 
Voxel, 71 

W 

Wallenberg, syndrome de, 207, 217 
Weber, syndrome de, 239 
WEBINO (wall-eyed bilateral internuclear 
ophthalmoplegia) syndrome, 237 
Whipple, maladie de, 269 
Wyburn-Mason, syndrome de, 362 

Z 

Zona 

manifestations ophtalmiques, 376 
ophtalmique, 319 
sida et, 376 


